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Resumen
Antecedentes: El objetivo del estudio fue documentar los hallazgos en el trata-
miento quirurgico del tumor miofibroblastico inflamatorio primario del higado en la

poblacién del Hospital Infantil de México en un periodo de 20 afos.

Metodos; Se trata de una serie de casos, realizado en el periodo de Enero de
2002 a Enero de 2022. Se incluyeron todos los pacientes de 0 a 18 afios ingre-
sando al Hospital Infantil de México Federico Gémez con diagnostico de Tumor
miofibroblastico inflamatorio primario del higado para analizar resultados de trata-
miento quirurgico. Se describira el promedio de variables cuantitativas y frecuencia

con numero y porcentaje de las variables cualitativas.

Conclusiones: Se reportaron 3 casos de pacientes con Tumor Miofibroblastico In-
flamtorio primario de Higado en un periodo de 20 afios en el Hospital Infantil de
Mexico, Se aprecio sintomatologia abdominal variable, unicamente se presentaron
sintomas B en poblacién escolar. En tercer nivel de atencion se estimo una fre-
cuencia de 0.15 pacientes por ano. El pronostico depende de la anatomia, locali-
zacion y reseccion del 100% de la tumoracion. Siendo la cirugia el tratamiento de

eleccion en nuestra poblacion.



Introduccioén:

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TIM) ocurre con mayor frecuencia en la in-
fancia y la afeccion mas comun se observa en los pulmones, por lo que se consi-
derd un proceso posinflamatorio reparador mas que una condicidn neoplasica (1).
Fue descrita por primera vez en el higado en 1953 por Pack y Baker (2).

Siendo la localizaciéon mas frecuente en higado al encontrarse intrabadominal.

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios son estructuras benignas raras con
etiologia desconocida. Los TIM ocurren principalmente en nifios y adultos jévenes.
Los TIM en el abdomen pediatrico tienen importancia clinica porque la lesién a
menudo simula una neoplasia maligna, como sarcoma, linfomas o metastasis.

La incidencia del tumor miofibriblastico del higado va en aumento; aun sin contar
con cifras estadisticamente significativas y en la literatura se encuentran princi-

palmente reportes de casos que se han documentado.

El cuadro clinico en casos con TIM depende del 6rgano de compromiso y el sitio
del 6rgano; el dolor abdominal, la ictericia y la ascitis pueden ser los sintomas de
presentacion, segun la localizacion en el compromiso hepatico. Otros examenes
de laboratorio podrian revelar anemia microcitica, velocidad de sedimentacion glo-

bular (VSG) elevada, trombocitosis y/o hipergammaglobulinemia policlonal. (3).



Se han detectado reordenamientos cromosémicos que involucran el locus del gen
de la quinasa del linfoma anaplasico (ALK) en el 35 % al 65 % de los casos; a pe-
sar de esta frecuencia la importancia de la expresién de ALK sigue siendo contro-
vertida sin otorgar un valor pronostico (4).

La historia natural del tumor miofibroblastico inflamatorio primario hepatico es im-
predecible; puede ser localmente invasivo con infiltracidén en estructuras adyacen-
tes o como una masa de crecimiento lento. La reseccidon quirurgica es el trata-
miento actualmente aceptado para el TMI hepatico, ya que ofrece la cura en la
mayoria de los casos (5). Hay informes de regresion espontanea del TIM sin nin-
guna intervencion principalmente en poblacién adulta que presentaban tumores
irresecables (6). El tratamiento conservador del TIM incluye esteroides, farmacos
antiinflamatorios no esteroideos (AINE) y antibidticos con respuesta variada de
ningun efecto, regresion parcial y, a veces, regresion completa (7). Sin embargo se
pretende analizar la curva de aprendizaje y los resultados obtenidos en los pacien-
tes sometidos a cirugia que el resultado de patologia corresponde al tumor miofi-
broblastico inflamatorio primario del higado. Igualmente se pretende documentar
una mejor epidemiologia y analizar las estrategias que mejoran la supervivencia

en esta poblacion.



Marco teorico:

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios (TIM) constituyen un subtipo del grupo
de pseudotumores inflamatorios caracterizados histolégicamente por la prolifera-
cion de células fusiformes miofibroblasticas, asi como infiltrados celulares inflama-
torios prominentes (8). Ocurren con mayor frecuencia dentro de las dos primeras
décadas de la vida, pero pueden presentarse a cualquier edad, Aunque histologi-
camente benignos, pueden presentarse en una amplia variedad de formas depen-
diendo de su tamaiio y ubicacién, ya que son capaces de invadir estructuras ad-
yacentes. Los TIM albergan con frecuencia translocaciones que involucran el gen
de la cinasa del linfoma anaplasico (ALK) y los TIM con reordenamiento de ALK
han demostrado una respuesta al tratamiento con inhibidores de ALK (9-14). Tam-
bién se han informado otros reordenamientos cromosdmicos que pueden identifi-
car TIM que responden a enfoques terapéuticos dirigidos alternativos complemen-
tar la reseccion quirurgica con un tratamiento adyuvante o neoadyuvante con inhi-
bidores de la tirosina quinasa que pueden mejorar los resultados, particularmente
en el caso de tumores que son dificiles de extirpar por completo (15).

Los TIM representan un tipo de tumor diverso con histologia benigna, pero pueden
mostrar un comportamiento localmente agresivo o, en casos raros, incluso pueden
hacer metastasis. Se han informado tasas de metastasis desde <5% hasta 11%.

(16).



En un metaanalisis se concluyo: Los TIM comprenden un espectro heterogéneo
de tumores solidos raros que tienen un prondstico favorable tras la reseccion
completa. Los métodos de secuenciacion para la deteccion de fusiones pueden
ser utiles para los tumores que son ALK FISH negativos pero clinica e histolégi-
camente sospechosos de los TIM. Ademas, estos métodos pueden identificar pro-
teinas de fusién alternativas en los TIM negativos para ALK. En algunos casos, los
TIM pudieron tratarse con terapia inhibidora de ALK sola; en otros, la respuesta a
la terapia con inhibidores de ALK permitié la reseccion quirurgica posterior. Debido
al alto riesgo de recurrencia, la escision quirurgica completa siga siendo el trata-
miento primario de eleccion. Sin embargo, la eficacia de los inhibidores de ALK
como terapia neoadyuvante puede aumentar la probabilidad de extirpacion com-
pleta del tumor y reducir los riesgos asociados con resecciones grandes. En algu-
nos casos, la terapia con inhibidores de ALK puede representar una terapia defini-
tiva, lo que excluye la necesidad de una escision quirurgica.(17). En latinoamerica
el tratamiento de eleccion sigue siendo ressecidn quirurgica por lo cual conviene
reportar cada uno de los casos y describir la técnica quirdrgica para aumentar la

sobrevida en los pacientes tratados y diagnosticados con esta clase de tumor.



Antecedentes:

Histéricamente, el tratamiento primario de estos tumores es la reseccion quirurgica
con poca eficacia documentada de los enfoques tradicionales de quimioterapia o

radioterapia.

Los datos sobre el uso de inhibidores de ALK adicionales son extremadamente li-
mitados en pediatria. Historicamente se han utilizado inhibidores de ALK de prime-
ra generacion como el crizotinib y cetirinib de segunda generacion con datos limi-
tados solo a un grupo de casos. En 2018 Theilin et al. describié dos casos de TIM
que se trataron con éxito con la terapia con inhibidores de ALK. Su primer caso fue
una nifia de 4 afios con un tumor primario en el higado que fue tratada con crizoti-
nib. Inicialmente fue tratada con una dosis de 292 mg/m2, que era mas alta que la
dosis estudiada en el estudio de Fase Il del COG de Mosse y comenzd a experi-
mentar episodios de bradicardia. Su dosis fue posteriormente disminuida, con re-
solucidon de su bradicardia. Experimentd una respuesta completa sin evidencia ra-
diografica de enfermedad después de 6 meses de terapia. El seguimiento a los 27
meses no demostré recurrencia de la enfermedad y se suspendié el crizotinib. El
segundo caso fue un varén cuyo tumor primario no era de origen hepatico. En
2017, Sugawa et al. publicaron un caso de un varén de 15 meses con un TIM pri-
mario del higado (18). El paciente fue tratado con crizotinib durante 6 meses don-
de la carga tumoral se redujo adecuadamente para permitir la reseccion quirurgica

completa.
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No existe una duracién definitiva del tratamiento con inhibicion de ALK, como lo
demuestra la duracion variable de la terapia descrita en los informes incluidos. La
respuesta a la terapia se evalua principalmente mediante tomografia computariza-
da [TC], imagenes por resonancia magnética [MRI] o tomografia por emision de
positrones [PET]; las respuestas generalmente se describen temprano dentro de
un numero limitado de ciclos de tratamiento y, a menudo, se mantienen durante
evaluaciones de imagenes consecutivas. Sin embargo, dado que ha habido estu-
dios formales limitados, la modalidad de imagen, el momento de la evaluacion de
la respuesta y la duracion de la terapia suelen quedar a discrecion del médico o la
institucion tratante. En muchos casos, la inhibicion de ALK puede usarse como
una opcion de tratamiento neoadyuvante en un tumor no resecable para permitir
una futura terapia definitiva a través de una reseccion total macroscopica, pero los
casos informados indican la posibilidad de una supervivencia libre de enfermedad
a largo plazo. solo con terapia inhibidora de ALK. Si reaparecen, los TIM tienden a
hacerlo dentro de 1 ano de la interrupcion de la terapia aunque, como se informé
en los casos incluidos, pueden responder a la terapia repetida con inhibicion de
ALK. Se sabe poco sobre la prevalencia de mutaciones de resistencia a ALK en
los TIM que reciben terapia con inhibidores de ALK que, teéricamente, pueden

contribuir a la progresion de la enfermedad durante la terapia.
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Planteamiento del problema:

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios hepaticos malignos son
raros en la poblacion pediatrica, el manejo es multidiciplinario sin embargo el uso

de cirugia para reseccion tumoral es piedra angular para el manejo de estas.

En los ultimos 20 afos el conocimiento de dichas patologias, el manejo me-
dico y el abordaje quirurgico ha ido cambiando, asi como el uso de nuevas tecno-
logias ha mejorado la supervivencia de los pacientes. La curva de aprendizaje del
cirujano que realiza dichos procedimientos ha resultado un reto ya que son ciru-
gias complicadas y con un alto potencial de complicaciones. En este estudio pre-
tendemos dar a conocer la experiencia en pacientes con tumores hepaticos benig-

nos, especificamente TIM en la casuistica de un instituto de salud.
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Pregunta de investigacion:

¢ Cuales son los resultados del tratamiento quirdrgico en pacientes con tumor mio-
fibroblastico inflamatorio primario del higado en el Hospital Infantil de México Fe-

derico Goémez?

Justificacion:

En el Hospital Infantil de México Federico Gdmez es una patologia vista con
poca frecuencia. Al realizar un estudio retrospectivo que no spermita analizar la
estadistica de esta patologia y compararla con las pocas series internacionales

que se encuentran disponibles en la literatura.

13



Objetivo:

Objetivo general: Describir los resultados del tratamiento quirurgico del tumor mio-
fibroblastico inflamatorio primario del Higado en el Hospital Infantil de México Fe-

derico Goémez.

Objetivo especifico:

* Describir el porcentaje de pacientes con tumor miofibroblastico primario de higa-
do en el HIMFG.

* Describir la presentacion clinica del TIM en el HIMFG.

 Describir el porcentaje de pacientes tratados con cirugia.

+ Describir la frecuencia de las complicaciones quirurgicas del IMT.

14



Hipdtesis:

La cirugia es el tratamiento de eleccidn para este tipo de tumores, se describira
técnica y complicaciones de cada uno de los pacientes para obtener un analisis
que favorezca la sobrevida de los pacientes y compararlo con series internaciona-

les.

Metodologia v plan de analisis de datos:

Tipo de estudio: Serie de casos.

Poblacién: Pacientes con tumor miofibroblastico inflamatorio del higado que fueron
tratados en el Hospital Infantil de México Federico Gomez de 2002 — 2022.

Meétodo de recoleccion: Revision de expedientes y cédulas de recoleccion de da-

tos.

Criterios de Inclusién: Pacientes de 0 — 18 afos que fueron tratados en el Hospi-
tal Infantil de México con diagndstico de tumor miofibroblastico inflamatorio prima-

rio del higado.

Criterios de Exclusion: Pacientes que no fueron tratados en el Hospital Infantil

de México Federico Gomez.

Criterios de Eliminacién: Que no se encuentre informacién completa en el expe-

diente.
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Definicion de Variables:

orotraqueal.

Variables Tipo de | Definicion | Definicion | Escala|Indicador
variable conceptual operacional | de medi-
cién
Quimioterapia | Cualitativa | Aplicacion de En expe-|Nominal |1. No
preoperatoria quimioterapia | diente 2. Tipos
previo a ciru-
gia.
NUumero de | cuantitativa |[ Numero de|En expe-|Discreta |1,2, 3,4, etc.
ciclos de qui- ciclos dados | diente
mioterapia previo a pro-
preoperatoria cedimiento
quirargico
Quimioterapia | Cualitativa | Aplicacion de |En e xp e- | Nominal 0. No
postoperatoria quimioterapia | diente 1. Tipos
posterior a
reseccion tu-
moral
Cirugia inicial | Cualitativa | Tipo de ciru-| En expe-|Nominal |1. Hepatectomia
gia diente Total
2. Hepatectomia
Parcial
Cirugia diferi- | Cualitativa | Cirugia no|En expe-|Ordinal 1. No
da realizada por | diente 2. Si
otras causas
Tiempo qui- | Cuantitati-| Tiempo de |En expe-|Discreta |1,2,3,4,5,etc.
rargico va cirugia en mi- | diente
nutos
Sangrado Cuantitati- | Cantidad de | En expe-|Discreta |1, 2,3, etc.
va sangrado en | diente
ml.
Transfusion Cuantitati- | Si requirio | En expe-|Discreta |1, 2,3, etc.
va transfusion de | diente
concentrado
eritrocitario en
niumero de
paquetes glo-
bulares.
Dias de venti- | Cuantitati- Dias que|En expe-|Discreta |1,2,3,etc.
lacion meca- | va permanecio | diente
nica con intubacion

16



Fistula post- | Cualitativa | Presencia o|En expe-|Nominal | 1. No
quirurgica no de fistula | diente 2. Si
posterior a la
cirugia
Reinterven- | Cualitativa | Si se reoper6 | En expe-|Nominal | 1. No
ciéon por he- por hemorra- | diente 2. Si
morragia gia.
Reinterven- | Cualitativa | Si fue necesa- En expe-|Nominal | 1. No
cion por com- ria una reope- | diente 2. Si
plicacion biliar racién por
presencia de
complicacién
de la via biliar.
Reinterven- | Cualitativa | Sifue necesa- | En expe-|Nominal |1. No
cion por resi- ria una reope- | diente 2. Si
dual racion para
resecar tumor
residual.
Bordes Cuantitati- | Si presenta  En expe-|Nominal | 1. No
va bordes positi- | diente; 2. Si
vos 0 negati- | En hoja de
vos de la re- | patologia.
seccion inicial.
Dias de es-| Cuantitati- | Dias de es-|En expe-|Continua | 1,2, 3, etc.
tancia hospi- | va tancia en hos- | diente.
talaria pital desde la
cirugia.
Metéastasis Cualitativa | Si hay pre- En expe-|Nominal |1. No
sencia de me- | diente, en 2. Si
tastasis al|radiografia y
momento del | en TAC.
diagnéstico.
Estatus Cualitativa | Estatus del | En expe-|Nominal |1. Vivo sin enferme-
paciente en su | diente dad
ultima consul- 2. Vivo con enferme-
ta registrada dad.
en el hospital. 3. Muerto por enfer-
medad.
4. Muerto por otra
causa .
5. Se desconoce
(perdié seguimien-
to 6 seguimiento
en otro hospital).
Cirugia de Cualitativa | Sise oper6de | En expe-|Nominal |1. No
metastasis reseccion de | diente 2. Si

metastasis.
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Resultados

Caso 1

Paciente E.M.S con 7 anos al momento del ingreso, sn antecedentes de importan-
cia. Referido por hospital de segundo nivel por cuadro de dolor abdominal subito,
localizado en hipocondrio derecho, acompafiado de fiebre cuantificada hasta 38.5
grados Centigrados. Se agrega dificultad respiratorio y desaturacion hasta 84%;
Se sospecha de absceso hepatico y se inicia esquema antibioético con Metronida-
zol a 30 mgkgdia y Cefepime a dosis desconocida, durante 10 dias. Con mejoria
parcial; se realiza Tomografia simple donde se describe granuloma de 48x58mm
en segmento V de higado. Se envia a tercer nivel de atencion al Hospital Infantil
de México Federico Gbmez donde se programa para Laparotomia exploratoria con
toma de biopsia incisional; encontrando los siguientes hallazgos: Tumoracion he-
patica en segmento VI de couinaud, adherida a pared; tamafo aproximado de 4
cm de diametro, coloracion amarilla, consistencia dura y salida de material puru-
lento escaso al momento de abrir cavidad. Reporte de patologia: Tumor Miofibri-
blastico Inflamatorio. Alfa actina positiva 3+ en 90% de las celulas. Desmina positi-
va 2+, CD34 + en paredes vasculares y escasas células, ALK negativo. Se pro-
gramo para realiza reseccidén de tumoracion hepatica con cirugia planeada de
Segmentectomia hepatica, 13 dias posteriores a la toma de biopsia. Cirugia que
se realiz6: Enucleacion, reseccion no anatomica de tumor hepatico y colocacion

de Catéter Venoso Central, con los siguientes hallazgos: Tumor hepatico con
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segmento VI con disminucién de tamafia con respecto a procedimiento previo, ad-
herencias de higado-asa intestinal-cicatriz previa. complicaciones: ninguna. San-
grado: 350 ml. Egresa con ventilacién espontanea y manejo con Buprenorfina 2
mg/kg/hr y esquema antibiotico. Se envia a servicio de patologia un fragmento de
higado de 2.5 cm x 2,5 cm x 1.3 cm de bordes irregulares con colaron amarilla y
café, areas de hemorragia, al corte solido café con lesién de 1.2 cm x 1.2 cm de
aspecto granular que no afecta bordes quirurgicos, se examinaron 4 laminillas (3
Hematoxilina y 1 con tincién Masson): Se mostro lesién miofibroblastica de tipo
intermedio constituida por abundante infiltrado inflamatorio linfoide, de células
plasmaticas y numerosos eosinofilos y estroma fibroso denso de tipo colagenizado
con vasos sanguineos e infiltrado perovascular. La neoplasia infiltro en forma irre-
gular el parenquima hepatico, los bordes quirurgicos se encontraron libres de neo-
plasia. Se egreso a domicilio y se dio seguimiento por consulta externa. Se dio de

alta del servicio de Cirugia Oncoldgica.

Caso 2

Paciente R.V.E.S de 13 afios al momento de su ingreso, sin antecedentes de im-
portancia. Inicié su padecimiento por presentar astenia, adinamia y cuadro de in-
feccion de vias aéreas superiores para la cual se otorgd manejo antibiético. Sin
mejoria del cuadro, persistio con sintomatologia un mes, persistencia de sindrome
febril y sindrome anémico; se realizo Ultrasonido abdominal con reporte de ima-

gen hiperecogenica de 95mm x 56mm x 68mm a expensas de Iébulo derecho. Se
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realizo Tomografia simple con reporte de Higado de bordes lobulados que abarca
los segmentos V, VI, VIl y VIII con areas de necrosis y calcificaciones. Se refirié a
tercer nivel al Hospital Infantil de México Federico Gémez; posterior a una semana
de referencia se realizo Lobectomia Hepatica de los segmentos V, VI y VIl con ha-
llazgos: triada portal adherida al tumor de coloracion blanquecino y consistencia
dura. Reporte de Histopatologia compatible con Tumor Miofibroblastico Inflamato-
rio de 10 cm x 6 cm de superficie lisa, a 0.4 cm del borde de la capsula y con le-
sion a 1mm del borde quirurgico; los cortes histolégicos mostraron una neoplasia
compuesta por células fusiformes con citoplasma moderado, nucleos redondos
ovales, haces de colageno desorganizado e infiltrado inflamatorio de tipo linfocita-
rio con areas de hialinizacion, peliosis y calcificaciones distrofias.

Posterior a 4 dias después de proceso quirurgico el paciente desarrollo derrame
pleural derecho por lo que fue necesario colocacién de sonda pleural con drenaje
que se cuantifico en 200cc de liquido xantocrémico. Posterior a 10 dias el paciente
fue reintervenido quirargicamente con Laparotomia exploratoria, lavado de cavi-
dad, derivacion bilio-gigestiva en Y de Roux y colocacion de Drenaje Saratoga;
con los siguientes hallazgos: Bilioma de 500 ml, peritonitis localizada moderada y
multiples fistulas biliares pequefias. Posterior a 6 dias de segundo evento quirurgi-
co el paciente fue reintervenido quirirgicamente para realizar laparotomia explora-
toria y exploracion de vias biliares con plastia de dehiscencia de derivacion bilio-
digestiva; con los siguientes hallazgos: Anastomosis de Y de Roux integra, Bilioma
en cavidad abdominal de 1500 ml, dehiscencia parcial de derivacion bilis-digestiva
en cabeza de cobra en cara anterior de aproximadamente 1 cm, plastia primaria

de la dehiscencia de la derivacién con punto en U de PSD 4-0, colocacion de 2
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drenajes saratogas en ambos cuadrantes superiores con colocacion de Penrose
en ambas correderas. Posterior a un mes de tercer evento quirurgico el paciente
curso con sepsis nosocomial con foco abdominal, completo esquema antibiotico.
En tomografia realizada 2 meses posteriores a ultimo evento quirurgico se eviden-
cio una lesion tumoral paracardiaca derecha con area de necrosis central y proba-
bles infartos corticales de riidbn derecho y disminucién de volumen de coleccién en
lecho quirurgico con respecto a estudios previos y liquido libre intraabdominal. Se
programé colocacion de un catéter de drenaje biliar posterior a 15 dias de estudio
de imagen. Se realizo PET-CT con reporte de actividad metabdlica incrementada
en torax a nivel paracardiaco y bronquio y a nivel de abdomen en 2 areas hepati-
cas y un area infrahepatica. Se inicié primer ciclo de quimioterapia coadyuvante; 5
meses posteriores con soluciones de hiperhidratacion a 3000 mim2dia un dia pre-
vio a quimioterapia, Doxorrubicina 50 mgm2do en 1 hora, Rutina de Cisplatino 100
mgm2do: Manitol 75 mim2do en 30 minutos posterior Cispaltino 100 mgm2do en 1
hora, nuevamente manitol 75 mim2do. Vindesina 3 mgm2do, Dexraxozane 50
mgm2do 30 minutos antes de Doxorrubicina. Se realizo Ecocardiograma: Situs s6-
litas, levocardia y levoapex, retorno venoso pulmonar y sistematico normal, ade-
cuada concordancia auriculoventricular, septum interauricular e interventricular in-
tegro, TAPSE 20mm, IT 35 mmHg, PSVD 40 mmHg, FEVI 69%, Arco Adrtico a la
izquierda sin obstruccion y ramas pulmonares confluentes. Cumplié segundo ciclo
de quimioterapia coadyuvante, posteriormente se realizé reseccion quirurgica de
tumoraciones toracicas paracardiacas derecha y retroperitonales retroduodenales
por toracolaparotomia, sangrado de 3000 ml. Con hallazgos: 2 tumoraciones tora-

cicasmayores de aproximadamente 5 cm de diametro en continuidad con el peri-

21



cardio, otra de 2 cm de diametro en contacto con vena cava inferior, 3 lesiones re-
troperitoneales retroduodenales en la union intercavoaortica, la mayor de 6 cm de
didmetro, todas de coloracion nacarada, de consistencia dura, Ingresa a terapia
intensiva con catéter subclavio izquierdo, linea arterial izquierda, Sonda pleural
derecha, manejo avanzado de la via aérea y apoyo vasopresor con norepinefrina.
Durante postquirugico con presenté derrame pleural izquierdo motivo por el cual
ameritd colocaciéon de sonda pleural izquierda con salida de 450 ml serohemati-
co.Se realiz6 Gammagrama hepatobiliar con tecnecio-99 para valorar obstruccién
de la via biliar, reporte con adecuada permeabilidad hacia el intestino sin observar
zonas de retencion. Paciente quien reingreso a hospital para cirugia programada
de derivacion biliodigestiva externa. Posterior a un afo del diagnostico al paciente
se le realizo tomografia con reporte de remanente tumoral en segmento hepatico
V y VI en retroperitoneo donde persiste en region pararenal anterior derecha una
lesion amorfa con dimensiones de 43mm x 35mm x41mm con realce periférico y
adenopatias generalizadas por lo que se programa hospitalizacion para cirugia
planeada de reseccion de nédulo hepatica no anatdmica y revision de la deriva-
cion biliar; cirugia: se incidié en la apofisis xifoides a 3 cm de linea media poste-
riormente oblicuo hacia derecha a 4 cm del borde costal, se diseco por planos has-
ta llegar a cavidad abdominal, se localizo higado, el cual se encontré adherido con
epiplén y se libero y se ligo con seda 3-0, posteriormente se libero higado de pa-
red abdominal hacia flanco e hipocondrio derecho, se visualizo la anastomosis bi-
liodigestiva al lecho hepatico, en borde posterior del sitio de seccion quirurgica se
localizo tumor de 4cm x 5 cm aproximadamente el cual se reseco en su totalidad,

durante la diseccion con perforacion del asa ascendente del lecho hepatico a 3 cm
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aproximadamente de la misma, el cual se repara con puntos de 3.0 y 4-0 en 2 pla-
nos, se corrobora permeabilidad de la anastomosis biliodigestia, se coloco drenaje
Saratoga en sitio de reseccidén de tumor y perforacion intestinal, se realizo hemos-
tasia , se realizo angiografia transoperatoria con paso de material de contraste a
asa intestinal y se cerro pared abdominal, peritoneo, aponeurosis, tejido celular
subcutaneo y piel. Se envié pieza a patologia con reporte de neoplasia que infiltra
en forma irregular el parenquima hepatico y la serosa y submucosa del intestino
delgado. Igualmente fue sometido a endoscopia con hallazgo de varices grado | en
tercio medio con presencia de 3 cordones y grado lllen tercio inferior del es6fago
que continuaban hacia el estomago; se inicio manejo con Propanolol.

Paciente quien reingreso a hospital por dolor abdominal por lo que se programa
Lumbotomia y empaquetamiento por sangrado masivo sin embargo continuo con
abundante sangrado por drenaje tipo Saratoga por lo cual se decidi6 ingreso a qui-
réfano nuevamente para exploracion quirdrgica nuevamente con hallazgo: sangra-
do abundante difuso, se dieron multiples puntos hemostaticos sin lograr control de
la hemorragia ya que en cada punto se acentuaba el sangrado por la coagulopatia
po lo que se decidid colocar sellador de fibrina y surgicel y empaquetar nuevamen-
te. Paciente que fallece por las siguientes causas: choque hemorragico, hemorra-
gia intracraneal no traumatica en multiples localizaciones. Compresion cerebral,

lesidn renal aguda y neoplasia hepatica benigna.

Caso 3
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Paciente S.C.S de 1 afio y 11 meses al momento de ingreso, sin antecedentes de
importancia. Inicié su patologia al ano y 2 meses de edad con incremento del pe-
rimetro abdominal, recibiendo multiples manejos farmacolégicos sin mejoria. Se
hospitaliza en Hospital de segundo nivel donde se realiza Aspirado de Medula
Osea y biopsia hepatica donde diagnostica hepatoblastoma mesenquimal y se
inicio quimioterapia con Vincristina, Cisplatino y 5-fluoracilo por 4 ciclos, se inicio
segunda linea de tratamiento con esquema PLADO, cisplatino y doxorrubicina. Se
refiere al afio y 11 meses para ser valorado por el servicio de Cirugia pediatrica
oncologica en el Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez, se realizo Tomogra-
fia con reporte de lesion hepatica de bordes lobulados, en fase simple con presen-
cia de calcificaciones puntiformes con realce posterior a la administracion del me-
dio con lesivo que mide 5.3 cm x 5.5 cm x 6 cm, localizado en los segmentos he-
paticos lll, IVa y IVb. Se ingresa para realizar cirugia programada de Mesohepa-
tectomia, se realizo Lobectomia hepatica izquierda con los siguientes hallazgos:
tumor hepatico localizado en cemento IV de apariencia blanquecina, consistencia
dura con presencia de epiplon adherido a su cara anterior, adherido a estructuras
del hilo hepatico. Sangrado: 250 ml. Se envia pieza a histopatologia: Neoplasia de
bordes infiltrantes que sustituyen el parenquima de forma irregular y esta consti-
tuida por haces de células fusiformes y nucleos ovoides mezclados con infiltrado
inflamatorio mixto por linfocitos, células plasmaticas y escasos linfocitos que son
compatibles con tumor miofibroblastico inflamatorio, brotes quirdrgicos sobre de
neoplasia. Completo esquema antibiotico y se fue de alta con seguimiento en con-

sulta externa a los 6 dias de estancia hspitalaria. Se dio de alta, posteriormente.
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® OP lobectomia
® OP LAPE + toma de biopsia

Grafico 1: Cirugia inicial

Se registraron 3 pacientes a lo largo de 20 afios en un hospital de tercer nivel de
atencion, la edad de promedio fue de 7 afos, con una poblaciéon de 100% de sexo
masculino. 2 pacientes con referencia a tercer nivel de atencién dentro del primer
mes de inicio de sintomatologia, 1 paciente con referencia a tercer nivel posterior a
8 meses ya que la sospecha diagnostica inicial fue una tumoracion maligna hepa-
tica. Si embargo no influyo en el desenlace de supervivencia de los mismos en el

Hospital Infantil de México Federico Gomez.
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Con clinica variable entre grupos etarios,el paciente de menor edad caracterizado
por aumento del perimetro abdominal y los otros dos pacientes dentro de edad es-
colar con sintomatologia difusa abdominal y presencia de sintomas B. En los pa-
cientes de edad escolar se sospecho inicialmente de proceso infeccioso por lo que
recibieron manejo con antibioticoterapia, ninguno de los dos con mejoria evidente;
el paciente que corresponde a grupo etario de lactante se sospecho tumor solido
de higado por lo que se protocolizo para abordaje en hospital de segundo nivel.
Fue el unico paciente que recibidé quimioterapia prequirurgica, iniciada por hospital
del estado de Guanajuato; sin embargo no se percibié mejoria en controles poste-

riores.

Los 3 pacientes se programaron para realizar estudio de imagen tomografico pre-
quirurgico. Ninguno fue intervenido de urgencia; unicamente en un paciente se de-
cidio por LAPE + toma de biopsia con posterior Lobectomia, en 2 pacientes se de-
cidié como cirugia inicial Lobectomia hepatica. En todos los pacientes se reporto
las caracteristicas de una tumoracion con apariencia macroscopica de color blan-
co y adherida a estructuras vecinas. 2 de 3 pacientes lograron remision completa
de la enfermedad con el manejo quirurgico de reseccion del 100% del tumor y
bordes libres de neoplasia. 1 paciente cursé con mala evolucién terminando en
fallecer; en este paciente no se logro la reseccién del 100% del tumor por cuestion
anatomica, teniendo que ser reintervenido multiples veces por recaida del tumor,

metastasis y complicaciones de la via biliar.
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Discusion

El Tumor miofibroblastico inflamatorio primario del Higado es una entidad poco
frecuente incluso en tercer nivel hospitalario; unicamente con 3 pacientes a lo lar-
go de 20 anos lo que representa 0.15% pacientes por afo, con respecto a literatu-
ras internacionales nos encontramos con mayor frecuencia que la mayoria de las
series de casos reportadas; en poblacion latinoamericana y en especial en pobla-

cion Mexicana no se tiene estadisticas sobre este tipo de tumoraciones.

La clinica suele ser incierta dependiendo el grupo etario; pero en todos los casos
se necesito tomografia para orientacion diagnostica siendo superior esta que el

estudio ultrasonografico.

Se logro apreciar que el panorama es sombrio dependiendo la localizacion de la

tumoracion, situacion anatémica y estructuras vecinas del mismo.

Igualmente se logro apreciar en la sobrevida que la cirugia realizada por lobecto-
mia y reseccion del 100% de los pacientes con bordes sin neoplasia es la mejor

eleccién para este tipo de tumoraciones.
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Conclusiones

Se reportaron 3 casos de pacientes con Tumor Miofibroblastico Inflamtorio prima-
rio de Higado en un periodo de 20 afios en el Hospital Infantil de Mexico, Se apre-
cio sintomatologia abdominal variable, unicamente se presentaron sintomas B en
poblacién escolar. En tercer nivel de atencion se estimo una frecuencia de 0.15
pacientes por ano. El pronostico depende de la anatomia, localizacion y reseccion
del 100% de la tumoracion. Siendo la cirugia el tratamiento de eleccion en nuestra

poblacion.

Limitacion del estudio

Poblacion pequefia para obtener estadisticas y analisis mayores.
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