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HEPATOBLASTOMA
N N | 10):

A propdsito de un caso curado

es el tumor hepético maligno més frecuente en lactantes, los casos congé-

nitos son raros, y son inéditos los casos curados. Caso clinico. Recién nacida con tumor abdominal

congénito, imagenes con localizacién extensa en higado; con niveles séricos de alfa feto proteina

(AFP) muy elevados; en la primera laparotomia exploratoria, por tumor inoperable solo se to-

maron biopsias y el diagndstico fue hepatoblastoma; recibié 3 ciclos de quimioterapia preoperatoria con

cisplatino y doxorrubicina a dosis del 50%; con la segunda laparotomia el tumor seguia inoperable; recibié 3

ciclos mas de quimioterapia a dosis del 100%; y en la tercera operacién no se encontré tumor comprobado

por histologia; actualmente la paciente tiene catorce afos de edad, esta sana, con AFP e imagenes norma-

les. Resultados. La evolucién fue la desaparicion del tumor. Conclusiones. Evidencia clinica, por laboratorio e
imagenes que desde hace 14 afios permanece libre del tumor y es un caso de cancer congénito curado.

ABSTRACT ¢

Hepatoblastoma is the most frequent malignant hepatic tumor in infants, congenital cases are rare and usu-
ally they die by the intensive treatment. Clinical case. A newborn girl with congenital abdominal tumor; images
showed tumor with extensive spread in liver; high serum levels of a phaffetoprote n (AFP); at the first exploratory

laparotomy the tumor was unresectable and biopsies showed a hepatoblastoma; she was treated with preopera-

tive chemotherapy with 3 cycles of cisplatin and doxorubicin at reduced doses of 50%; at the second look the
tumor was unresectable yet and she received 3 cycles of the same chemotherapy at doses of 100%; at the third
look no one tumor was recognized; now she is 14 years old, AFP and tomography are free of tumor. Results. Evolu-

tion was tumor dissapeared. Conclusion. This girl evolutioned to be free of the disease and now she is cured.
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INTRODUCCION »

El hepatoblastoma es el tumor hepatico maligno
mas frecuente en lactantes, con un pico de inci-
dencia en los dos primeros afios de la vida. Se han
descrito casos familiares o asociados a malforma-
ciones congénitas como: hemihipertrofia, macro-
glosia, tumores adrenales, glucogenosis, sindrome
de Beckwith-Wiedemann y agenesia renal, hay ca-
sos diagnosticados intraitero por hallazgo en el
ultrasonido obstétrico o por necroscopia en casos
de hidrops fetalis o aborto terapéutico (1-8).

El examen de laboratorio maés caracteristico es la
elevacién de alfa-feto proteina (AFP) en sangre,
de acuerdo con la topografia la mayor parte de los
hepatoblastomas se localizan en el |6bulo derecho
si bien hay casos multilobulares. En un pequefio
porcentaje el tumor posee calcificaciones. Los mé-
todos de imagen que permiten su categorizacion
son: ultrasonido (US), tomografia computada
(TC) y arteriografia, con esta Ultima se demuestra
la extensién y la vascularizacién, necesarias para
evaluar la opcién al tratamiento quirdrgico (9-13).
El pronéstico del hepatoblastoma ha mejorado,
llegando en ocasiones hasta la curacién gracias
a los avances en los regimenes de quimioterapia
previo a una reseccién tumoral (10-17).

El objetivo del trabajo es presentar los datos cli-
nicos, de laboratorio y de imagenes de un caso
de hepatoblastoma del recién nacido y confirmar
con la evolucién que es una neoplasia maligna que
llegd a curar principalmente con quimioterapia.

CASO CLINICO *

Padre de 22 y madre de 20 afios de edad, sanos.
Femenino, producto del primer embarazo, nacié
por cesarea por sufrimiento fetal agudo, califica-
ciones de: Apgar 5-6, Silverman 4-5, Usher-Capu-
rro 36 semanas; peso 3,450 gramos, talla 49 cm.
El examen fisico mostré distension abdominal y
dificultad respiratoria; con higado 12 cm, red ve-
nosa superficial, tumor duro, en hipocondrio y
flanco derechos, bordes regulares (Fig. 1).

Hepatoblastoma Congénito

La radiografia del abdomen mostraba opacidad
homogénea por crecimiento hepatico, rechazo in-
testinal y sin calcificaciones. Por US era un tumor
de hiperecogenicidad, de densidad heterogénea,
areas de necrosis, difuso, que predominaba en
l6bulo derecho. La TC revelé tumor mixto que
ocupaba toda la glandula (Fig. 2). Gammagrafia
6sea normal, AFP de 5, 690,000 ng/ml, (Cuadro
1). Hemoglobina 9.0 g/d|, tratada con transfusién
de concentrado de eritrocitos, bilirrubina directa
1.45 mg/dl, bilirrubina indirecta 4.25 mg/dI. A
los 14 dias de vida se le practicé laparotomia ex-
ploradora encontrando un tumor que se extendia
en todo el higado, no resecable, solo se tomaron
biopsias, y por histopatologia se observan células
redondas u cuboidales que recuerdan hepatocitos
fetales, citoplasma abundante y claro, nicleo re-
dondo, cromatina fina granular y membrana ce-
lular bien delimitada, interpretado como hepato-
blastoma diferenciado (Fig. 3).

La paciente recibié quimioterapia con cisplatino 50
mg/m? y doxorrubicina 30 mg/m?, cada 28 dias,
después del tercero, a los 3 meses de edad hubo
reducciéon tumoral, la AFP baj6é a 1,258 ng/ml, la
TC mostré necrosis tumoral y en segunda laparoto-
mia el tumor era alin no resecable por lo que reci-
bié 3 tratamientos mas con cisplatino 100 mg/m?
y doxorrubicina 60 mg/m?. A los 7 meses de edad
la AFP y la TC fueron normales, en la tercera ope-
racién el higado era normal, las biopsias fueron ne-
gativas al tumor. Actualmente la paciente esta sana,
tiene 14 afos de edad, AFP y TC son normales.

DISCUSION ¢

Aunque poco frecuente, se han descubierto por
US intrauterino varias lesiones hepéticas en fetos
(hemangioendotelioma, hemangioma cavernoso,
neuroblastoma, teratoma, hamartoma mesenqui-
mal, poliquistosis hepatica, quiste de colédoco y
hepatoblastoma). Las caracteristicas del hepato-
blastoma congénito son hiperecogenicidad hetero-
génea con relativa buena diferenciacién de la masa
respecto del parénquima hepatico sano que permi-
te diferenciarlo con otros tumores con un patrén
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distinto como quistes con areas hipoecoicas y zo-
nas septadas. El hallazgo por US obstétrico de un
higado desproporcionadamente grande con rela-
cién a las caracteristicas circulatorias de esta edad,
falta de identificacién de vesicula biliar, mala visua-
lizacién de espacios portales o de otras estructuras
vasculares, la asociaciéon con oligohidramnios debe
advertir la posible existencia de un tumor hepati-
co fetal. Al nacimiento se aconseja buscar quistes
renales por su posible asociacién. La sospecha de
tumor en higado del feto obliga al nacimiento por
cesarea por los riesgos de hemorragia por ruptura
FIGURA 1+ del tumor y adn la muerte (1-8).

Recién nacido, femenino, abdomen globoso por tumor hepdtico
y red venosa. Un porcentaje que oscila entre el 35% y el 50% de

los tumores hepéticos son resecables al diagnéstico
(12-17). Después de usar quimioterapia preopera-
toria de reduccién tumoral el Grupo de Estudio del
Cancer en Nifios reportd hasta un 76% de opor-
tunidad de hacerlos operables (16), otros han al-
canzado hasta el 85% (17). Los métodos utilizados
para evaluar la oportunidad a la reseccién quirtrgi-
ca varfa entre los diferentes grupos de estudio y la
necesidad de una laparotomia exploradora llega a
ser controversial ante el advenimiento de las nuevas
técnicas de imégenes (9-13,18,19). El manejo del
hepatoblastoma congénito sugerimos hacerlo con
medicién de niveles séricos de AFP, que se esperan
elevados, una biopsia diagnéstica y dar quimiotera-
FIGURA 2+ pia hasta Puscar la re.seccic‘m q.uir.urgica. !EI pronc?sti-
co ha mejorado gracias a la quimioterapia combina-
da como cisplatino y doxorrubicina que producen

Tomografia con destruccién del parénquima hepdtico.

CUADRO 1-
Valores normales de dlfa feto proteina en lactantes
[ _Edad | No. Pacientes |
Prematuro Il 134,734 + 41,444
Recién nacido (RN) 55 48,406 + 34,718
RN a dos semanas 16 33,113 + 32,503
2 Semanas a |Mes 12 9,452 + 12,610
2 Meses 40 323 +278
3 Meses 5 88 + 87
4 Meses 3l 74 + 56
5 Meses 6 46,5+ 19
6 Meses 9 2.5+98
7 Meses 5 97 £ 71
FIGURA 3 8 Meses 3 85+ 55

A gran aumento se observan hePGtObIGStOS con formacién trabecular. Wu JT. Sudar K. Serum AFP levels in normal infants. Pediatr Res 1981;15:50




necrosis, reduccién y como en este caso la desapa-
ricién del tumor, excepto en tumores de células
pequefias e indiferenciados (20). Es bien conocida
la toxicidad y las secuelas que pueden provocar la
quimioterapia, si bien en ciertas circunstancias es la
Unica alternativa de tratamiento primario (17-19).
Otra opcién por probar es la embolizacién (20)

El hepatoblastoma puramente fetal en nifios mayo-
res tiene mejor prondstico, sin embargo, en un caso
congénito puede dar metastasis a cerebro y huesos
(12). El presente caso de hepatoblastoma congénito
de histologia bien diferenciado, tenfa solo la posibili-
dad de tratamiento con quimioterapia, por lo exten-
so del tumor resulté en un éxito, confirmado por
clinica, laboratorio y gabinete. De acuerdo a Collins
(21) si no hay evidencia de recidiva o metastasis du-
rante el “periodo de riesgo” (duracién del tratamien-
to, mas los 9 meses de gestacién) después del Gltimo
ciclo de quimioterapia la paciente esta curada.
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