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INTRODUCCION

Aunque el higado es un sitio frecuente de localizacion de metastdsis de tumores malignos en

niflos, las neoplasias primarias de esta viscera son raras y la mayoria de ellas son malignas.

De estas ultimas, el tipo mds fre es el hepatobl de los sélidos intra-
bdominales las plasias hepdticas ocupan el cuarto lugar, siendo superados por el
nefrobl y los linfomas. Los tumores primarios de higado son poco frecuentes comparados

con otros tumores solidos intrabdominales.

Bigelow y Wrigth encontraron, hasta 1953 solamente 95 casos; Cleand en una revision similar

encontré 101 casos, hasta en 1959.

En México, el primer reporte de tumores primarios de higado fué hecho en 1955 por Salas, '
en el Hospital infantil de México, encontrando en un periodo de 10 afios seis casos. Silvia Sosa
y Silvia Cuevas en una revision de 19 afios , hasta 1963 comunicaron 26 casos ; Heliodoro
Coronado y Octavio Angulo ' en un periodo de 15 afios hasta 1977 encontraron 27 casos en
el Hospital Infantil de México "Dr. Fedérico Gomez " se reportaron 23 casos de hepatoblastoma,

pero solamente 18 fueron valorables.

En el hospital de especialidades-Centro Médico Nacional (en los ultimos 10 afios), este es el

primer caso de hepatoblastoma reportado en un paciente femenino de 20 aflos. El interés de
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presentar este caso deriva de la poca frecuencia con que se presentan estos tumores a.esta edad

y de la poca experiencia que se tiene para blecer el diagndstico tempr para asi
brindar un mar_zejo‘ terapetitico oportuno, la cual tiene implicaciones prondsticas importantes en

este tipo de pacientes.

En este trabajo se presenta este‘ca;o de Izepalabla.i'tama, revisando los aspectos clinicos de
diagnéstico y tratamiento mds significativos, -alertando’ al_clinico ante la presencia de una

tumoracion intra-abdominal.

DEFINICION

El hepatoblastoma es el tumor maligno primario de higado , que se pr con mds fre ia
en nifios y pertenece a los tumores lid 'iimmt” ominales, 0¢ upando el cuarto lugar superado
por el nefrobl y los linf s

FRECUENCIA

La incidencia por 1000 admisiones hospitalarigs varia de 0.06 % a 0.16 %, segin la serie
revisada en el (Cuadro N° 1); yvla incidencia comparada con otros tumores malignos es de 0.2%

al 2.8 %, (Cuadro N° 2).



En México en 1963, Silvia Sosa y Silvia Cuevas ® Encontraron uno por 6150 admisiones

) A,

pitalarias, lo que corresp a una incidencia de 0.163, y la incidencia de los tumores
primarios hepdticos en nifios en relacion con otros tumores malignos fue de 0.2%. Estas cifras

son semejantes para otras series.

EDAD

El hepatoblastoma se presenta en menores de 3:afios, e ocasiones desde gi nacimiento incluso

se han reportado casos en nifios pretermino. se presenta en menores de un afio a

deferencia del carcinoma hepatocélular el cual se presentan 2 picos de edades frecuentes; el

primer pico es a los 5 aios y el 2° emre'_klo’.v'ﬂlz. 15 afios de edad.

SEXO

El hepatobl, predomina en el sexo masculino, en relacion 3:2y 2:1 con el sexo femenino.

1388y 11 Con una incidencia mayor en nifios de 2 afios.
RAZA

Predomina en la raza caucisica, scgun'la serie estudiada de Ishak y Glunz. !
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CUADRO I

INCIDENCIA DE TUMOR EPITELIAL DE HIGADO EN RELACION

A ADMISIONES HOSPITALARIAS
AUTORES HOSPITAL PERIOD | ADMISIONES N° DE INCIDENCIA
[ TUMORES S POR 1000
(ANOS) HEPATICOS | ADMISIONES
Anderson Bables'hosp de N.Y 16 80,000 5 0.06
Caussado et al | Pediatric Clinic Univ. 12 10,750 1 0.09
. of Nancy
Hunerwadel Basel Children's 3o 78,000 4 0.05
Hospital
Neimann et al Pediatric Clinic Univ, 10 30,000 5 0.16
of Nancy
Packard and Denver Children’s 14 126,000 5 0.04
Palmer Hospital i
Salas Hospital Infantil de 10 72,252 6 0.08
Méx,
Sitvia Sosa y Hospital Infantil de 19 147,000 24 0.16
Sitvia Cuevas Méx,




Cuadro 2

INCIDENCIA DE TUMOR EPITELIAL DE HIGADO EN
RELACION A OTROS TUMORES MALIGNOS
AUTORES | HOSPITAL PERIODO | N° DE N°DE TUMORES %
EN ANOS TUMORES | HEPATICOS

Anderson Bables'Hosp, N.Y. 16 175 5 28 %
Bodian Hosp. for Sick 33 907 13 14%

Children, London
Bodian and | Hosp. For Sick 22 390 9 23 %
White Children, Landon
Caussado Pediatric Clinic, 12 A 1 47%
deetal Univ. of Nancy
Neimann et | Pediatric Clinic, /2 N 1 5 58 %
al Univ., of Nancy ST
Silvia Sosa | Hospital Infamiit -~ | 19 o] 2 02%
y Silvia de México PN s
Cuevas .

5
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la sfe ién maligna del blastoma hepdtico; es decir del

/4

" tejido que.lla ‘sido la matriz del h(éado y puede tener elementos tumorales epiteliales y

4

mesenquimatosos. El higado tiene la capacidad de ig la intr ion de masas tumorales,

. lo que explica el diagndstico tardlo de estas patologias, itando asf el rec imiento del

: "pedidlra yla habitidad del cinijano pedidtra, asi como la intervencion del oncologo para su

‘tratamiento, incluyendo los dos de i logla para establecer un diagndstice oportuno.

* "t tumor se desarrolla en la vida intrautering, en menores de 3 aflos y el 50% ocurren en

r)

.+ menores de 1 aflo, y se asocia frecuentemente a malformaciones congénitas 'y enfer

15

metabdlicas. No se ha d ado hasta el agente etiologi

CLASIFICACION

- Los tumores primarios de higado se clasifican en benignos y malig el hepatobl

¥ e a los primarios malignos y de estos el mis frecuente.



. CUADRO 3.

TUMORES HEPATICOS PRIMARIOS EN EL NINO

TUMORES | HEMANGIOENDOTE | DIFUSO
BENIGNOS: | LIOMA ’
' HAMARTOMAS: HEMANGIOMA
{ oursticos SOLITARIO,
LINFANGIOMA Y
QUISTE BILIAR.
HAMARTOMAS ADENOMAS,
SOLIDOS: HAMARTOMA
POLITISULAR, H.
FIBROSO,
HAMARTOMA
ANGIOMIXOIDE Y
TERATOMA.
TUMORES | BLASTOMA HEPATOBLASTOMA
MALIGNOS: | HEPATICO
HEPATICITOS HEPATOCARCINOMA
MESENQUIMA RABDOMIOSARCOMA,
FIBROSRACOMA ¥
ANGIOSARCOMA.
HEMATOSARCOMA | NO HODGKINIANO,
HODGKINIANO ¥
LEUCEMICO.
TUMOR
SECUNDARIO
(METASTASIS )

NEUROBLASTOMA.




CUADRO CLINICO

L tominrd nalnabl

A. Crecimiento abdominal progresivo, Masa palp esde i ia firme

en ocasiones blanda y hace cuerpo con el higado, a la palpacién es nédular

Jfrecuentemente, pero puede ser lisa.

B. Dolor abdominal difuso y localizado en hipacondrio derecho, epigdstrio y puede abarcar

todo el abdomen.
C. Pérdida de peso.
D.  Sintomas generales: Anorexia, astenia y ‘a/dir_zbmia;

E. Ictericia poco frecuente.

F. Otros sintomas que se pr a " este  pade

0 kqn,‘ letargo,

irritabilidad, diarrea, vomito, pubertad precoz, padlidez y mélforma éné; congéni{as

antes mencionadas.

G.©  Puede presentarse cuadro abd ! agudo secund.

o' a la_ruptura condicionando

hemaperitoneo, 1"
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HALLAZGOS POR LABORATORIO

En los pacientes con hepatoblastoma las pruebas de funci iento hepdtico g I son

normales, cuando estan alteradas se reporta una asociacion de mal prondstico en los pacientes

que tienen la aspartato aminotransferasa elevada .

En este tipo de tumor encontramos trombositosis mayor de 500,000 unidades, pudiendo alcanzar

hasta el 1,000,000 U.

Se ha estudiado otro marcador, la protrombina acarboxilada, (proteina inducida por ausencia
de vitamina K o PIVKA ll); 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 la vitamina K sino por la produccion de PIVKA Il, sino por la

produccion de las células tumorales

'y

Se ha reportado la asociacion del hep y la cistationuria; la cisiationina es un

holi

bolito de la ionina que se por una enzima dependiente. de la piridoxina

cistationasa, este metabolito no es excretado normalmente en la orina y cuando se encuentra

presente es dario a ci. ia congénita primaria o hepatoblastoma siendo este productor

de cistationina la cual pasa a la sangre y se eltmina por la orina, esta eliminacion es

1n b,

directamente proporcional al tamario del tumor *del tumor condici peritoneo -4,




EXAMENES DE GABINETE

1. Radiografia PA de térax: Se encuentran hasta un 85% de anormalidades; como son

elevacion del hentidiafragM derecho y derrame pleurhl. Y en 10% se peuden de!éctar

metastdsis.
2. Placa simple de abdomen: Se encuentra una opacidad homdgenea en cuadrante superior
derecho y puede mabarcar toodo el abd Hay despl iento del estémago hacia

el lado izquierdo y hacia abajo, rechazamiento de colon en forma podidlica, puede haber

raramente_calcificasiones en la zona hepdtica. Esta opacidad se debe generalmente a

hep galia y dari existe - despl i de estructuras orgdnicas
adyacentes.
.3 Radiografias de huesos largos: Puede encontrarse osteoporosis y lesiones osteollticas.

9

solido o lfquido, y asf

10
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mismo la extension de la lesion, hacia estructuras vasculares o compromiso de conductos

Itad, )

biliares. Y es de gran utilidad como guia para toma de biopsia con r exc

Tomografia axial computada: Nos proporciona una amplia vision de las areas afectadas,

1,

y ayuda a d lesi P fas intrahepdticas, con la

acion del medio de

contraste  intravenoso nos orienta en cuanto el reforzami de las lesi ,
estableciendo si se trata de lesion vascularizada, liquida o con calcificaciones, asi mismo
por su sensibilidad en cuanto a la medicion de densidad de tejidos. En unidades

Hounsfield.

Resonancia magnética: Este método es de utilidad ya que nos perimite observar

adecuad. la intensidada de los tejidos, y ast-mismo la caracteristica de la

;

lesion. También tiene la particularidad de u_.vbla , ; mds deallada por los
cortes y planos en que podemos estudiar al pac‘l'e_};lé.. Esle método conjuntamente con la
tomografia contrastada a reemplazado en un 90% o mds a la angiografia. Los estudios
de imagen nos resultan muy dtiles y son principio hdsico en el abordaje quinirgico. Para

ast mismo darle un tratamiento oportuno al paciente.

El gamagrama hepdtico; solo puede mostrar defecios de llenado. Aunquela g grafia
con coloides radioldbiles marcado con Tc99 han sido usadas para localizar lesiones
hepdticas, sin embargo algunos hepatoblastomas producen imdgenes gamagrdficas

parecidas a wmores benignos, por lo que su uso es poco confiable.
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9. Angiografia selectiva: A li este método se wtiliza poco, ya que se cuenta con
métodos no invasivos y de gran utilidad para el diagnéstico. Sin embargo encontramos
zonas muy vascularizadas con vasos de neoformacion en el sitio del tumor. Lo cual

resulta de yran utilidad para determinar los limites tumorales con fines quirirgicos.

HISTOPATOLOGIA

Asp macroscépicos; el fio y el peso son variables, se han encontrado tumores de 6
hasta 17cm, aunque algunas series se han reportado tumores de mayor tamario; el peso promedio

; 'dei 20 por 25cm , sin embargo a llegado

en la serie estudiada es de 900 grs; y con dimens

el higado a adquirir un peso hasta.siete “Veces si tamario normal. Son bien delimitados y

sy

pseudoencdpsulados, de superﬂciev ; ia firme o blanda y friable, de color

blanco rosado con areas necrdticas,” hemorrdgicas.y que pueden estar calcificados.

Se localiza mas freéueme_en el lébal qu ) pugi(e haber un factor

hipéxico ya que en la circulacion fetal el 16 r el sistema porta y el

lobulo izquierdo esta irrigado por la vena Ixe'pa‘iic‘a:.. S

Aspectos microscopicos: desde el punto de vista microscdpico el tumor se divide segmento
irregular por fibras coldgenas, estas son maduras 'y constituyen en cuyo grosor se encuentran

vasos venosos que no tienen fibras musculares, hay trombos viejos y recientes en su luz; de

12
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‘particular interés es la presencia de canaliculos biliares inmaduros en los tabiques fibrosos, su

luz es pequenia y aislada por una linea de células cuboidales. La neoplasia esta formada en su

volumen por células epiteliales, las cuales son de 2 tipos bien definidos.

PO I

i

De tipo fetal, son ¢ como paréng hepdtico, son células semejantes a las
hepdticas prenatales, y se caracterizan por la presencia de cordones trabeculares de no
mds de 2 células de grosor, rodeadas de células endoteliales. Las células ferales son
pequerias, polihédricas, con contorno definido, con citoplasma granular y acidéfilo, con
presencia de glucégeno y ocasionalmente granulos biliares; la relacion micleo-citoplasma
varia de 1:2 a 1:4, el niicleo es redondo basdfilo, los nucleolos pequerios y ligeramente

aciddfilos con escasas figuras mitdticas y puede presentar focos hematopoyéticos.

De tipo embrionario, las células son menos diferenciadas, muestran poca cohesion y
usualmente se agrupan en nidos, rosetas, racimos y cordones, la relacion micleo-

citoplasma es 1:1, el niicleo es vesicular'y basofilo, los nucleolos son grandes, se

observaron figuras mitdticas y no tienen 'glacégéna.

E! parénquima adyacente muestra varios grados de atrofia por compresion, colestasis,

fibrosis portal, células infiltrantes'y degeneracion grasa.

13



rieo n

- Tumor Mixto, se encuentran los dos tipos cel@:ldre:; fetales y ‘embrionarios, con parénquima

hepdico primitivo.

La clasificacion de Ishak y Glunz: (1) en 1966 se. menciona en el( Cuadro No.4) Bien
diferenciado o tipo fetal, pobremente dijerghciadt‘;“o tipo embrionario y tipo inmaduro o de

células anapldsicas.

El hepatoblastoma se ha clasificado clinicamente en estadios para su mejor abordaje y estudio.

ESTADIOS
I8 Lesion Iobarj u/xivcérflfi‘c"q;n.:e‘nq:'f\dg Bc,n d‘,_,‘ ., 0; q,{{,.?fé.:. ! "r"e.rec"ablet
n Lesion obar mayor _de , gé}hfde didmetro
H A Con 'r‘n‘aArge:nes édi;drgi;q: ‘n.’a_ f:é;r;k(o'nelida:
B Con mérg"ene.r» Qf‘if“féiéos Com;‘)’l“‘al"étiqég“;‘ v' .
c Mllllicéniﬁéé en 1‘(n .\'olo ?‘;b[‘léf:

14
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g

Lesidn multicéntrica que afecta ambos lobulos.
Enfermedad metastdsica
Extension directa a visceras adyacentes.

Extension a distancia.

15



CUADRO 4

CLASIFICACION HISTOLOGICA

CLASIFICACION DE HEPATOBLASTOMA

A. CELULAS EPITELIALES

TIPO I O EFITELIAL B. CELULAS EMBRIONARIAS

TIPO 2 O MIXTO ISMAK ¥ GLUNZ 1966 %)

TIPO I O BIEN DIFERENCIADO

TIPO Il O POBREMENTE DIFERNCIADC

TIPO Il O INMADURO IKEDA SUTA NAKAGAWARA 1978 10
CUADRO 5

SEGUNDA CLASIFICACION

TIPO HISTOLOGICO

VARIEDADES

L EPITELIAL A) FETAL
B) EMBRIONARIO
C) MIXTO ( FETAL Y EMBRIONARIO

Il MIXTO (EPITELIAL Y MESENQUIMATOSO)

Il.  TERATOIDE

IV.  "ANAPLASICO "

16
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MARCADORES TUMORALES

Se ha observado la elevacién de la alfa feto bpratet‘na,,la cual es una oncoproleina que se
produce en el higado y saco vitelino que se utiliza como marcador runioral siendo esta de ayuda
diagndstica ya que se encuentra elevada en un 80-90% de los hepatoblastomas 16. Se informa
que la alfa feto proteina se copsidera elevada por encima de los 100ng/ml 18 encontrandose

generalemte elevada en suero cuando la masa tumoral es mayor de 4-5cm de diémetro. ™

La determinacion de esta oncoproteina nos ayuda en el seguimiento de los pacientes ya que
posterior a la reseccion quiriirgica del tumor los niveles séricos disminuyen, si después de la
reseccion quirtirgica se encuentran niveles elevados se considera una reseccicn incompleta,
aunque ocasionalmente se han observado niveles séricos progresivamente menores de alfa feto

proteina con aumento de la masa tumoral. "

La alfa feto proteina se ha encontrado en dos formas; la altamente glucosilada y poco

1ot 7 iladd,
g[u. cla gl:..

se eleva en las proliferaciones hepdticas benignas y la
poco glucosilada se eleva en las proliferaciones mqligna:.'
La presencia de estas proteinas se _ha ab.rervada que correlacmna con la actividad enzimdtica

de las células tumorales, ya que, los ni ve[es de carboludrams de alfa feto proteina dependen de

la glucosinasa fetal presente en el uyrdo mmoral y Ias la cual también se encuentran en el saco

vitelino, higado normal y células del Ilepalocarcmoma

.17



BIOPSIA DEL TUMOR

Actualmente la biopsia del tumor se realiza mediante laparotomia exploradora tomdndose tejido
tumoral; este método permite explorar al higado, determinar el tamaiio del tumor y producir

b : rAnid, A,

rap 717 que la muestra sea la adecuada para su estudio. **

PIEZAS OPERATORIAS

.Se pueden recibir piezas quiriirgicas de la reseccion primaria, las cuales dependiendo del tamario

i,

del tumor p

(d &

realizarce seg tomias o lob El exd) hi; légico
Ly rd incluir tipos histoldgicos y margenes quirirgicos, n utiliza
completo deberd de incluir tipos histoldgicos y margenes quirirgicos, cuando se utiliz

quimioterapia con reseccion quirirgica posterior.

* En la tipificacion del tumor tendrd que tomarse en cuenta el tipo histoldgico inicial’y los cambios

inducidos por la quimioterapia.

ALTERACIONES ASOCIADAS

El hepatobl. se ha iado a li énitas en un 5% de los casos %, que puede

S

influir en su presentacion clinica tales como:

18
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* Ausencia de gldndula suprarenal derecha
* Embriopatia alcohdlica

* Sx. de Beckwith Wiedeman

* Displasia del Idbulo de la oreja, macroglosia, fisura pal
. Cistationuria
* Sindrome de Down, Sindrome de mal rotacion de colon, diverticulo de Meckels, Torax
excavatum, riiiones intratordcicos y arteria coronaria tinica
*Duplicacién Uretral
* Hidrops-fetalis
* Hemihipertrofia
* Tejido pulmonar heterotdpico
* Precocidad isosexual 4
* Admiryis_l)‘qcién dé ci(}bla clel‘élqufeni') a las madres
* Aniiconce);}iy‘bi orales’ : v
 + Polipasis-coltfumiliar
* Conducto arterioso
Lk Hérnia diafragmdtica derecha

* Tumor de Wilms
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METASTASIS

Las metastdsis se presentan en ler. lugar en el pulmén, en 2° lugar en los linfdticos
abdominales, peritoneo, huesos y mds raramente en pleura y cerebro asi como en vena cava

inferior. ™
DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Se mencionaran los tumores intrabdominales solidos de la infancia, mds frecuentes, con los que

se debe hacer diagnostico dieferencial.

NEFROBLASTOMA; 6 tumor de Wilms; hay crecimiento abdominal, con presencia de una masa
tumoral que ocupa las fosas renales se acomparia de dolor abdominal y hematuria. La urografia
excretora es fundamental para hacer el diagnéstico, ya que se trata de un tumor renal y estos

se encuentran deformados.

NEUROBLASTOMA; es un tumor que se origina de las gldandulas suprarenales, y producen
catecolaminas en grados variables; los sintomas también varian; v hay sintomas urinarios,

fiebre, dolor dseo paraplejia, estas manifestaciones van deacuerdo a la invasin del tumor. En

la biometria hemdtica se encuentra trombocitopeni bién se pueden determinar

catecolaminas en orina, frotis de medula dsea. En la urografia excretora los rifiones se

*ecuentran rechazados hacia abajo, con sistema pielocaliceal normal.

20

EALLA DE ORIGEN



LINFOMAS; general hay ad lias generaliza das, hep lia, y en

cuadro de suboclusion i inal, la determinacicn del cobre sérico es elevada, en la radiografia

de t6rax puede haber invasién del mediastino frecuentemente y a SNC .Esta entidad se presenta

en pacientes adultos.

CARCINOMA HEPATOCELULAR,. este aparece asociado a cirrosis hepdtica postnecrdtica
o macronédular, cirrosis alcohélica. También se presenta en pacientes con antecedentes

de hepatitis B.

" HEMANGIOMA CAVERNOSO., es el tumor benigno hepdtico mds frecuente. Compuesto por

una amplia red de endotelio viscular rellena de hematies. Son mds frecuentes en la mujer

A,

adulta, y puede crecer I con degeneracion, fibrosis y calsificacién.

NO TUMORALES

ABSCESO HEPATICO PIOGENO; las vias de infeccion hepdtica por bacterias son la via
biliar, la vena porta y la arteria hepdtica, o extensidn directa de una infeccién contigua'y mds
raro por traumatismos. Se pueden encontrar lesiones miltiples o mds raramenre finicas, con

presencia de gas en su interior.

ABSCESO HEPATICO AMIBIANO; cabé lnenciahar J; aunque se trate de un padecimiento

benigno, se sospecha por el cuadro clinico; fiebre, dalo_r abdominal intenso en el drea hepdtica




y estado de infeccién. En la radiografia de térax hay elevacién de hemidiafragma derecho; en

el ultrasonido se puede observar imagenes hipercoicas o icas correspondientes a mayor o
menor ecogenicidad del tumor. Estas entidades patolégicas se pr en edad pedidtrica como
en paciente adulto.

Existen otros padecimientos como son los tumores hepdticos benignos, pero son raros y el

a0 I

14 ico se realiza princip por bi

{24
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CUADRO 6

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
HEPATOBLASTO | NEFROBLASTOM | NEUROBLASTO | LINFOMAS
MA A MA
EDAD < 3 ANOS 3 ANOS 4 ANOS 5A 9 ANOS
CREC. ABDOMINAL st s st st
MASA ABDOMINAL | HEMIABDOMEN | MAS FRECUENTE | AREAS RENAL TODO EL
DERECHO CON | EN OCUPADA ABDOMEN
FOSAS RENALES | HEMIABDOMEN
LIBRES IZQUIERDO
DOLOR DIFUSO s No N§o
ABDOMINAL
FIEBRE ST HORARIO st S INTERMITENTE
. ESPECIFICO
GANGLIOS NO NO NO st
ICTERICIA LEVE NO- NO . NO
HEMATURIA NO st NO NO
HEMIHIPERTROFIA | SI st~ No. NO
CATECOLAMINAS | NO NO NO' s
COBRE SERICO No NO NO st
UROGRAMA RINONES RINONES CON RINONES RINONES
ESCRETOR NORMALES CONTORNOS DESPLAZADOS | AUMENTADOS
DEFORMADOS ABAJO Y AFUERA | DE TAMANO
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TRATAMIENTO

Los ensayos terapéuticos a través de las Series revisadas nos muestran sobrevidas y pobres

pronbsticos generalmense desfavorables.

1. RADIOTERAPIA

Esta se ha utilizado sola 0 iada a quimioterapia, los resultados son desfavorables, Se han

dado de 2000 a 3000 rads, se refiere que hay disminucion del io y de la ex ion del

tumor; sin embargo también hay destruccion del tejido hepdtico sano lo cual puede llevar a una

insuficiencia hepatica la que puede evolucionar hasta el coma hepdtico. Y har reportes de que

n 3.7,

el tumor primario de higado no es r y la resp a este 17 i es pobre.

2. QUIMIOTERAPIA

Se han utilizado esquemas diversos segtin las series revisadas; ciclofosfamida + vincrisitina, *°

Famid,

vincristina ciclofosfamida +floururacilo , vincristina + adriamicina + ciclgfosf

adriamicing + actil icina D,
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3. QUIMIOTERAPIA INTRARTERIAL

)

Se han obtenido b resultados a la colocacion de un catéter percutdneo a la ia hepdtica

con la aplicacion intrarterial de cisplatino y floururacilo conjuntamente con lipiodol;

obteniendose disminucidn del tumor; el uso de este método es limitado ya gue se obtiene buena
S/ con el tr éntico.

4. RESECCION QUIRURGICA

Los mejores resultados se han obtenido con este tipo de tratamiento, sélo que el tumor debe ser

detectado tempr y no ser grande, y qu.e demds su ion sea limitad:

Desafortunadamente hay pocos casos en los que se puede hacer un diagndstico precoz. Las

complicaciones son ; choque hip ico choque ésico, absceso subdiafragmdtico e

infecciones .

Actualmente hay reportes en que el tunor en su inicio es grande y extenso por lo cual resulta
imposible su reseccion quirirgica, como lo es en este caso que se presentara posteriormente, por
lo que se utiliza radiorerapia y quimioterapia, para reducirlo en tamario y extension y que pueda

ser operable. Sin embargo los resultados no son todavia favorables. Las muertes

peratorias  han disminuido, pero los pacientes fallecen por las complicaciones de la

’

’ pia y q apia.
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TRANSPLANTE HEPATICO

Los transplantes hepdticos se han realizado en casos seleccionados de hepatoble como otra

dalidada del jento , con un modesto éxito, ya que se refiere a una alta incidencia de

recurrencia durante 18 a 36 meses posteriores al transplante %, Se acepta que el valor de el
transplante hepdtico deberia ser confinado a pacientes con erifermedades potencialmente curables
y esta indicacion es aceptada universalmente **; sin embargo puede ser beneficiosoen aquellas
enfermedades confinadas al higado con tumores en estadio { a II, en quienes la reseccion es

posible.

Koneru y colaboradores informaron sobre 12 casos de paci con hepatobl en los que

se realizo transplante hepdtico; el 50% se encuentran vivos sin evidencia de recurrencia del
tumor a un ano, el 25% fallecieron por recurrencia del tumor y el 25% restante por otras
causas, los autores mencionana en su estudio, que los tumores intrahepdticos unifocales tuvieron
- un mejor prondstico comparado con los tumores multifocales, al igual los que presentaban

invasion vascular asf como el tipo histologico epitelial y fetal %,

Mills y colaboradores observaron que en un 70% de los pacientes tienen sobrevida a 5 afios
posteriores al transplante dependiendo de la aceptacion de el injerto por el huésped, de la

Juncion hepdtica y de las infecciones presentadas posterior al transplante %,

26
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SOBREVIDA

La sobrevida reportada en la literatura es pobre, refieren de un mes hasta 2 afios. Actualmente

o

se mejor prondstico con quimioterapia y radioterapia antes de extirpar al tumor

quirdrgicamente.

En diferentes estudios hay sobrevidas de hasta un 40% pero no mds alld del tiempo mencionado

anteriormente. Excepcionalmente los casos reportados de 3, 6 y 10 arios de sobrevida.
PRONOSTICO

El prondstico en general de los tumores primarios de higado es fatal. Sin embargo en los casos
en que el diagndstico ha sido temprano el prondstico es mejor, ya que hasta el momento los
casos considerados, son a los que se efectud cirugia, y se logré mantenerlos sin recurrencia por

2 a 3 aros. Pero cuando el diagndstico se hizé tardi o en un estado avanzado el

prondstico es pobre y la muerte a corto plazo.
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PROTOCOLO PARA HACER DIAGNOSTICO

Historia Clinica
A Crecimiento abdominal,

B, Deteccion de masa tumoral abdominal.

C. Sintomas generales; pérdida de.peso, fiebre anorexia o astenia.

Exploracion fisica.

A, Abd con pr ia de hep 8

B. Masa intrabd

dolorosa o no dolorosa, nédular. Rifones libres.
C. Pdlidez de tegumentos.

Ictericia

! en hip drio derecho que hace cuerpo con el higado, dura

Enfermedades asociadas a esta patologla; en el paci que se pi

posteriormente no se encontraba ninguna asociada.

Exdmenes de laboratorio

4. Bh con pr ia de ia o trombocitop
B. Fosfatasa alcalina normal o con alteracién en sus niveles.
28
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C. - Valoracion de bilirrabinas.

D, Alfa feto proteina

Exdmenes de gabinete,

RX de crdneo y huesos largos.
PA de térax.

Rx. simple de abdomen.
Ultrasonido.

Tomografia computada.

Resonancia magnética

Q ™ &M b A & A

Aneriografia selectiva.

™~

Peritoneoscopia; para valorara tamario y extension del tumor y toma de biopsia.

J. Toma de biopsia; percutdnea o a cielo abierto.
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REPORTE DE UN CASO CLINICO, RADIOLOGICO Y PATOLOGICO EN EL HOSPITAL

DE ESPECIALIDADES DR. BERNARDO SEPULVEDA CMN S.XXI.‘

Nombre: D.R.R.

Afiliacién: 6791-74-5831.

Edad: 20 aRios.

Sexo: Femenino.

Estado civil: Soltera.

Escolaridad: Secundaria completa y secretaM.
Originaria: Veracruz, Ver.

Fecha de ingreso: 29 de Agosto de 1994.

Fecha de egreso: 26 de noviembre de mismo afrio.
ANTECEDENTES HEREDO FAMILIARES
Bisabuela paterna finada por antecedentes de neoplasia ésea deconoce origen especifico.
ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS

Casa; cuenta con todos los servicios de agua, luz, gas intubado y drenaje. Habitos higiénico

diéteticos adecuados.
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ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS

Enfermedades propias de la infancia, sin complicaciones.

Niega antecedentes alérgicos, transfuncionales, quirirgicos y traumdticos.
PADECIMIENTO ACTUAL

Inicia el mes de febrero del 94 con cuadro de dolor intenso de inicio sibito, sin acompasiarse
de ndusea o vomito,localizado en hipocondrio derecho, opresivo con sensacion de pesantez;
acudié asu HGZ, en donde se le diagndstico como cuadro de colecistitis litidsica, la cual se
manejo con analgésicos. Se cita a ultrasonido como paciente externo, donde se le diagndstica
tumor hepdtico probable hemangioma, posteriormente se agrega perdida de peso de 3kgs, en tres

meses, asi{ como ndusea sin llegar al vémito.

£



" EXPLORACION FISICA

Peso: 56kgs.
Talla: 1.59cm.
TA: 110/70.
FC: 75/min.
FR: 18/min.

Temp: 36°C.
INSPECCION CLINICA

Se encuentra con discreta pdlidez de teguniemo.r. estado general bueno, orientada en tiempo 'y

espacio, sin fasies caracteristica.

Crdneo normocéfalo, sin exostosis ni endostosis, cabello con implantacién normal. Ojos

simétricos con pupilas isocdricas normorreflexicas.

Cuello; con traquea central y desplazable, no se palpan adenomegalias.
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TORAX

Simétrico con movimientos respiratorios normales,pulmones bien ventilados sin estertores; drea

cardiaca con ruidos ritmicos y normales.
ABDOMEN

Blando depresible con presencia de masa intrabdominal, de aproximadamente 10x10cm dolorosa

a la presion pr la cual probabl hace cuerpo con el higado, adherida a planos

profundos 'y libre a planos superficiales, esta se encuentra 8cm por debajo del reborde costal

desde la linea axilar anterior y sobrepasa la linea media.

GENITALES

Al tacto rectal se palpa itero en retroversion. A no palpables. Tacto vaginal diferido
(nabil).

EXTREMIDADES

Extremidades superiores e inferiores sin alteraciones.
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EXAMENES DE LABORATORIO

Bh :Normal, solo a su egreso la Bh de control mostré leucocitosis.
PFH: En limites normales.

Quimica sanguinea: Normal.

Tiempos de cuagulacion: Normales.

Bilirrubinas Normales.

Gasometria: Con valores normales.

Valores de alfa feto proteina: No realizada por diagnostico presentivo pero "',‘7, certero.’
EXAMENES DE GABINETE
Radiografia PA de térax; pleuropuimonar y cardiovascilar s'in'a.ltemc)'one;s.' ':7 »1

« Posteriormente a la cirugia, la paciente presenta como complicacion derrame pledral derecho, .

el cual se resuelve con sonda de pleurostomia. (16 nov. 94).

Placa simple de abdomen: Se observan estructuras blandas y dseas sin alteraciones,llama la

atencion to de la densidad abdominal debido a la presencia de hepatomegalia importante,

la cual rechaza inferiormente al colon transverso y al estémago hacia la izquierda.

Retroperitoneo con ambos rifiones de forma y situacion nonnal.
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En su HGZ se realizaron estudios contrastados como colon por enema y serie esofigo
gastroduodenal, y solo cuenta con el primer estudio, donde solo se observo paso del contraste
a través de todos los segmentos del colon, no se visualizaron defectos de llenado o depdsitos

anormales, solo se observa desplaiamiento inferior del colon transverso por la hepatomegalia.

Posteriormente a su ingreso a esta unidad (28-Agosto-94), se le realiza ultrasonido abdominal

donde se encuentra con hepatomegalia a expensas de lobulo derecho, siendo su ecogenicidad

heterég a exp de lesi dulares hiperecoicas localizadas en el lébulo derecho

del higado, asi como otras lesiones de menor ecogenicidad que pudieran estar en relacién a
necrosis. Se realiza rastreo doppler donde observa flujo a nivel de la lesion. Y se diagnéstica
como hemangioma hepatico. Posteriormente se realizan estudios tomogrdficos y angiotomografia
donde se observa gran lesion en lobulo derecho que tiene densidad mixta con centro hipodenso
y areas de mayor densidad hacia la periferia con densidades de 107 UH, Esta lesion refuerza

perifericamente, delimitandosc mejor la lesion con la aplicacion del contraste intravenoso.

Esta lesion condiciona despluzamiento medial de la cabeza del pdncreas, asi como compresion
del polo superior del rifion derecho, el cual mosiré una zona hipodensa a este nivel qhe se
relaciono con infarto localizado. Se ralizaron cories tardios donde se observé mayor.
reforzamiento de la lesion. Se tomaron estudios posteriores de control donde se visualizaba

invasion de la capsula hepdtica y del 16bulo izquierdo del higado.



A la paciente se le realiz6 RM, donde se observo gran lesion hepdtica que abarcaba todo el .
lobulo derecho del higado, la cual mostraba un centro hiperintenso que correspondia a zonas

de sangrado y otras zonas de menor intensidad hacia la periferia que se relacionaba a necrosis.
La arteriografia mostro escasos -vasos anomalos hacia la periferia de la lesidn, con
desplazamiento anterior de la arteria hepdtica ,asi’ como fistulas arteriovenosas en el centro de
la lesion  tumoral, por lo que se dudaba ser hemangioma.

LAPAROTOMIA EXPLORADORA

Como ya se comento anteriormente la paciente entro al quirofano con el diagndstico de

hemangioma hepdtico.

DESCRIPCION MACROSCOPICA QUIRURGICA

{ lobulad

Se encuentra masa tumora

de upﬁu in

-derecko, vascularizada, con abundante material-de necrosis y tejido necrozado,” de. aspecto

cerebroide.

 Se realiza tumorectomfa ¥ posteﬁqfhtéme e)npaqt{etnmienla‘comb Jactor hemostdtico.”
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REPORTE PATOLOGICO

Se describe microscopil como lesi quisticas de .2 a 1.6 cm de diametro d aspecto

Jibroso con liquido seroso y sangre entre las areas quisticas, hay tejido de aspecto membranoso

cafe rojizo, observandose comp pitelial y i No se observo el patron

macrotrabecular del componente epitelial el cual se asociaria a un mejor prondstico.

RESULTADO HISTOPATOLOGICO

DIAGNOSTICO DE HEPATOBLASTOMA MIXTO ("EMBRIONARIO Y

MESENQUINMATOS0"). CON COMPONENTE PITELIAL PREDOMINANTEMENTE

EMBRIONARIO. (Reporte del 17 de noviembre de 1994.)
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| CONCLUSIONES

'En la literatura solo existe reportado de nuestro conocimiento un caso clinico de hepatoblastoma
mixto {feral y embrionario), este se refiere a los 16 asios de edad, ya que la mayoria de estos

tumores se presenta en un rango promedio de 2 aos.

El hepatoblastoma es el tumor hepdtico maligno mds frecuente dentro de los primeros 5 afios de
vida. La presentacion familiar es rara, y el l6bulo derecho es el inds frecuentemente afecmiia,

siento el tipo histologico mds frecuente el epitelial. En nuestro caso se encontro un componenete

mixto ( Epitelial y qui ). La pr ion clinica en la mayoria de estos pacientes

es di;

y dolor abdominal. Puede haber alteracién en el alfa feto proteina que es un

pardmetro indicativo de neoplasia maligna.

Los métodos de imdgen que son de mayor utilidad pa'r.a, el diagnéstico ;- son el ultrasonido
«abdominal, la tomografia axial computada, la resonancia nzagnellca yla aheriograﬁa selectiva.
Debido a que tienen una alta resolucion a la caracter(siicas tisulares; y ademds valoran el grado

de extension tumoral.

En un perfodo de 10 aitos, este es el primer caso de hepatoblastoma observado en nuestro
Hospital, el diagnostico se efectud hasta la realizacidn de arteriografia selectiva hepdtica, ya
que en todos los otros procedimientos de imdgen se mal interpreto como hemangiona atipico;

debido principalmente a la falta de experiencia que se liene con este tipo de patologia.
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ESTUDIOS DE IMAGEN

LIRS
Foe0 Bdcm

(3> M- +35.0
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<> D= +19.98cw
H= _-d3 7°

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTADA CON APLICACION DE CONTRASTE
" INTRAVENOSO.

FIGURA 1. LESION OCUPANTE DE ESPACIO EN EL LOBULO DERECHO (DE
15X10CM.DE DIAMETRO), CON HIPODENSIDAD CENTRAL Y REALCE
PERIFERICO DE SUS PAREDES. LA LESION DESPLAZA LA CABEZA DEL
PANCREAS EN SENTIDO MEDIAL Y EL RINON EN SENTIDO POSTERIOR.
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RESONANCIA MAGNETICA CON APLICACION DE GADOLINIO

FIGURA 2. PARTE DE LA ZONA HIPODENSA VISTA EN LA TAC, PRESENTA
HIPERINTENSIDAD CENTRAL, SUGIRIENDO HEMORRAGIA. EL RESTO ES
HIPOINTENSO POR NECROSIS. LA PARED REALZA CON EL GADOLINIO.
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ANGIOTOMOGRAFIA

FIGURA 3. ESTUDIO EFECTUADO 2 MESES DESPUES CON INYECCION DE
CONTRASTE A TRAVES DE CATETER EN ARTERIA MESENTERICA. SE
OBSERVA NUEVAMENTE LA LESION HEPATICA, CON RUPTURA DE LA
CAPSULA EN SU BORDE ANTEROLATERAL E INVASION TUMORAL A LA
PARED Y HEMATOMA EN ESPACIO SUBFRENICO Y SUBHEPATICO.

FALLA DE ORIGEN
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ARTERIOGRAFIA SELECTIVA DE LA ARTERIA HEPATICA

FIGURA 4. PRESENCIA DE VASOS ANORMALES QUE PARTEN DE LA ARTERIA
HEPATICA AL LOBULO DERECHO, CON FISTULAS ARTERIOVENOSAS EN
EL CENTRO DE LA LESION, Y POBRE VASCULARIDAD TUMORAL.
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FIGURA 5. PANORAMICA DE HEPATOBLASTOMA CON CELULAS NEOPLASICAS
DISPUESTAS EN NODULOS.
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FIGURA 6. (40X). DETTALLE CELULAR DE LAS CELULAS NEOPLASICAS CON
NUMEROSAS MITOSIS ATIPICAS.

e o o 0

FIGURA 7.  (40X). DETALLE CELULAR DEL COMPONENETE MESENQUIMATOSO DEL

HEPATOBLASTOMA, CON CELULAS GIGANTES MULTINUCLEADAS.

FALLA DE ORIGEN



FIGURA 8. PANORAMICA DE HEPATOBLASTOMA CON PERMEACION VASCULAR.
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