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RESUMEN

El Hepatoblastoma es el principal tumor maligno primario del higado en nifios. Se presenta
principalmente antes de los 3 afios de vida, ocurre predominantemente de manera unifocal en el
I6bulo hepatico derecho, pero puede ser multifocal y desarrollarse en todos los segmentos del
higado. El Hepatoblastoma bien desarrollado puede imitar el carcinoma hepatocelular. Se han
informado metastasis hematdgenas en los ganglios linfaticos. EI HB supone el 79% de los tumores
hepaticos malignos pediétricos, pero solo el 2% de todos los tumores malignos infantiles, aunque
su incidencia esta en aumento. La historia clinica, la existencia de factores de riesgo, la
concentracion sérica de la alfa-fetoproteina relacionada con la edad y el aspecto radiolégico son
elementos importantes del diagndstico. Algunos nifios presentan dolor abdominal, malestar, fatiga
generalizada y pérdida de apetito, debido a la distension tumoral 0 anemia secundaria. En nifios
con un tumor roto generalmente se presenta con vomitos, sintomas de irritacion peritoneal y
anemia severa. Se presenta un caso de nifia femenina de 2 afios, sin antecedentes patoldgicos de
importancia, madre acude a esta casa de salud junto a nifia por referir desde hace 15 dias dolor

abdominal acompafiado de alza térmica no cuantificada.
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Hepatoblastoma with PRETEXT |1 Staging in a 2-Year-Old Female
Patient. Case Report

ABSTRACT

Hepatoblastoma is the main primary malignant tumor of the liver in children. It presents mainly
before the age of 3 years, occurs predominantly unifocally in the right hepatic lobe, but can be
multifocal and develop in all liver segments. Well-developed Hepatoblastoma can mimic
hepatocellular carcinoma. Hematogenous lymph node metastases have been reported. HB
accounts for 79% of pediatric malignant liver tumors, but only 2% of all childhood malignant
tumors, although its incidence is increasing. The clinical history, the existence of risk factors, the
serum concentration of alpha-fetoprotein related to age and the radiological appearance are
important elements of the diagnosis. Some children present with abdominal pain, malaise,
generalized fatigue, and loss of appetite, due to tumor distension or secondary anemia. In children
with a ruptured tumor, it usually presents with vomiting, symptoms of peritoneal irritation, and
severe anemia. A case of a 2-year-old female girl is presented, with no significant pathological
history. The mother comes to this health home with the girl for reporting abdominal pain for 15
days accompanied by unquantified thermal rise.
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INTRODUCCION

Los tumores de higado son mas frecuentes en Asia y Africa, y son el tercer tumor mas comdn en
nifios japoneses. La incidencia de Hepatoblastoma alrededor del mundo permanece constante
entre 0.5y 1.5 casos por millén de nifios. En Ecuador, en una investigacion realizada en la ciudad
de Cuenca, ocupa el séptimo lugar entre los tumores pediatricos. Se trata de un tumor infrecuente,
cuya incidencia parece aumentar en los ultimos afios.

El Hepatoblastoma es una neoplasia de origen embrionario que se presenta en lactantes y nifios
de temprana edad, casi siempre en los menores de tres afios. Es el tumor hepatico maligno mas
frecuente en la infancia y representa el 1-2% de todos los tumores infantiles. Esta enfermedad
predomina en el sexo masculino, es rareza encontrarlo en el sexo femenino. En cuanto a la
etiologia de este tipo de tumor maligno del higado, esta no esté bien precisada, se invocan varios
factores como la exposicion a metales pesados y la exposicién prenatal al paracetamol, otros
factores asociados a esta afeccion estan descritos en la literatura, ellos son, la prematurez, el bajo
peso al nacer asi como anomalias cromosdmicas recurrentes, la mas frecuente es una copia extra
de un cromosoma entero (trisomias), las trisomias del cromosoma 2 y 20, cuya traduccion clinica
aun es desconocida.

Los Hepatoblastoma se desarrollan a partir de hematoblastos degenerados, que pueden
diferenciarse segln las distintas etapas del desarrollo del higado. Histol6gicamente, los
hepatoblastomas se clasifican ampliamente en dos tipos: epiteliales y mixtos. Dependiendo del
grado de diferenciacion, las células de hepatoblastoma se pueden distinguir en dos subtipos:
embrionarias y fetales. En algunos casos, ambos tipos de células estan presentes. Las células
tumorales embrionarias estan menos diferenciadas, mientras que las células fetales estan bien
diferenciadas. El hepatoblastoma anaplasico de células pequefias es un subtipo Unico; se infiltra
principalmente en los conductos biliares y se considera de prondstico desfavorable.

El signo revelador suele ser un aumento de volumen del abdomen sin otros signos asociados,
salvo en los tumores muy voluminosos (trastornos del trénsito o dolor). El diagndstico puede
sospecharse en caso de pubertad precoz con secrecién anormal de HCG. Puede manifestarse por

una ruptura tumoral o una hemorragia intraabdominal causante de un sindrome abdominal agudo.
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La aparicion de una masa abdominal palpable en el cuadrante superior derecho del abdomen,
dolor abdominal en dicha region o difuso en todo el abdomen cuando la enfermedad esta avanzada
0 existen complicaciones, pérdida de peso, anorexia, nduseas y vomitos. La fiebre, el dolor, la
ictericia y la alteracion del estado general se describen con méas frecuencia en los carcinomas
hepatocelulares.

El diagndstico de hepatoblastoma implica la deteccion y estadificacion del tumor. Durante el
examen clinico, el foco principal debe estar en los signos de enfermedades genéticas (por ejemplo,
macroglosia y hemihipertrofia, entre otras, que son rasgos caracteristicos que sugieren el
sindrome de Beckwith-Wiedemann). No obstante, lo cual, se puede recurrir a la toma de biopsias;
a la determinacion de factor inhibidor de la migracion de macréfagos, y de interleucina 25, los
gue ademas aportan al pronostico de la enfermedad. La mayoria de los pacientes afectados por
este sindrome requeriran cirugia.

Antes de planificar tratamiento, se recomienda estadificar a los pacientes utilizando PRETEXT
(Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica para Tumores Hepaticos (SIOPEL)); para definir
extension de enfermedad en riesgo estandar (PRETEXT 1, 1, 11l sin metastasis) y riesgo alto
(PRETEXT IV con o sin metastasis). Posteriormente, suele indicarse quimioterapia neoadyuvante
(QTNA) seguida de reseccion quirdrgica.

El PRETEXT, disefiado en el 2005 por la Sociedad Internacional de Oncologia Pediétrica, el cual
describe la extension del tumor; antes de cualquier terapia, basado en la informacidn radiol6gica
de tomografia axial computarizada, utilizando las venas o ductos biliares para identificar el
namero de sectores hepaticos infiltrados, en base a la segmentacion de Couinaud

El nimero de PRETEXT se obtiene restando el mayor nimero de secciones de higado contiguos
que no fueron afectados por el tumor. Este nimero es un valor aproximado o estimacion de la
dificultad esperada en el procedimiento quirdrgico. El sistema PRETEXT ademas sirve para
dividirlos en categorias de riesgo (riesgo estandar y alto riesgo). De tal modo que tiene francas

implicaciones pronosticas (Tabla 1).
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ESTADIO SEGMENTOS AFECTADOS.

PRETEXT I Un segmento afectado y tres segmentos adyacentes libres.

PRETEXT Il  Dos segmentos afectados y dos segmentos adyacentes libres.

PRETEXT IIl  Tres segmentos estan afectados y dos segmentos no adyacentes o un sector
libre.

PRETEXT IV  No hay segmentos libres, los cuatro segmentos estan afectados.

El prondstico de estos tumores es bueno, con una supervivencia global cercana al 80% a los 3
afios, mayor en las formas de riesgo estandar que en las formas de alto riesgo caracterizadas por
la presencia al menos de uno de los siguientes factores: presencia de metéastasis, afectacion difusa
del higado, concentracion normal de alfa-feto-proteina, ruptura tumoral, invasion vascular o edad
del nifio superior o igual a 8 afios.

Caso Clinico

Madre de la paciente refiere que hace aproximadamente 15 dias y sin causa aparente su hija
presento alza térmica no cuantificada, se automedica con paracetamol 90mg VO cada 8 horas por
3 dias, el cuadro febril cedio; sin embargo vuelve a presentar alza térmica luego de haber
terminado el tratamiento, por lo que acude a facultativo quien prescribe paracetamol y amoxicilina
(no refiere dosis) por 5 dias, el cuadro persiste y se acompafia de nduseas y vomito de contenido
alimentario de aproximadamente 240cc por 3 ocasiones en las Ultimas 24 horas, por lo que se
decide su ingreso a casa de salud.

Enfermedades médicas:

= Sindrome broncostructivo por 2 ocasiones, el Ultimo hace 1 afio

Antecedentes familiares:

= Abuela paterna: cancer de Utero

= Antecedentes alérgicos: No refiere

= Antecedentes quirtrgicos: No refiere

Desarrollo psicomotor:

= Siguio objetos: 8 MESES DE EDAD

= Sostuvo la cabeza: 8 MESES

» Sesentd sola: 1 ANO

pag. 9173



=  Primeras palabras: 1 ANO Y 4 MESES
=  Primeras frases: 2 ANOS

= Sonri6: 3 MESES

= Camind: 2 ANOS 3 MESES

= Alteraciones de lenguaje: No

= Datos anormales en el desarrollo: NINGUNO
= Escolaridad actual: NINGUNA
Historial de inmunizacion:

= Rotavirus

= Sarampion

= Hepatitis B

= Rubeola

= Neumococo

= Parotiditis
" Vg
=  Varicela

= Pentavalente

= Opv

= Fiebre amarilla

Medicacion:

Paracetamol y amoxicilina.

Paciente en el servicio de Pediatria con seguimiento de Medicina Interna en donde realiza la
exploracion fisica pertinente, signos vitales: frecuencia cardiaca 110 latidos por minuto,
saturacion 98% con fio2 21 %, tension arterial 110/60 mmhg, frecuencia respiratoria de 36,
temperatura de 38.1°C axilar, peso: 9.5 kg, talla: 78 cm, IMC: 15.6 (Bajo Peso Severo). Perimetro
abdominal superior 49 cm, SC: 0,45m2

Paciente febril, algica, irritable, orientada en tiempo, espacio y persona. Glasgow 15/15.
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Cabeza: normocéfalica, no protrusiones, no depresiones. Ojos: pupilas fotorreactivas, isocéricas,
escleras blancas, conjuntivas palidas. Nariz: fosas nasales permeables. Boca: mucosas orales
secas, labios palidos. Cuello: simétrico, sin adenopatias. Torax: Simétrico, expansibilidad y
elasticidad conservada. Auscultacion: corazén R1y R2 ritmicos, normofonéticos, sincronicos con
el pulso radial, no se auscultan soplos. Pulmones Murmullo vesicular conservado. Abdomen:
inspeccion: Simétrico, color de la piel concuerda con el resto del cuerpo, se observa abdomen
distendido a nivel del epigastrio e hipocondrio derecho, no cicatrices, auscultacion ruidos
hidroaéreos presentes 15 por minuto, percusion matidez hepatica en hipocondrio superior derecho
gue continua 5 cm por debajo del reborde costal, palpacion abdomen suave, depresible y doloroso
a la palpacion. Se palpa borde inferior higado 5 cm por debajo del reborde costal. A maniobra de
Mathieu se palpa masa no dolorosa, dura. Signos: Blumberg, Rovsing, psoas, Murphy (-)
Region lumbar: inspeccién: Simétrica, de aspecto normal, color de piel acorde con el resto del
cuerpo. Palpacion: Sensibilidad conservada, puntos costovertebrales y costo musculares
negativos Percusién: Pufio percusion no dolorosa. Regidn genitourinario: No valorada.
Extremidades: tono y fuerza muscular conservada, simétricas.

Examenes de laboratorio:

Tabla 2.

Biometria Hematica
DESCRIPCION RESULTADD  UNIDAD {'rm;lizmon EIUM#'EFHGH

[GLosULOSAOSOS | | 4090000 [mm3 | 4000000| 5400000
HEMOGLOEINA N 9.4 a/d 12 15
HEMATOCRITO h 30.4 z 34 a3
VOLUMEN CORPUSCLLAR MEDID v T4.3 um3 80 94
HEMOGLOBINA CORPUSCULAR MEDIA b 7 23 pg 26 32
COMCEMTRACION HEMOGLOBINS CORFPUSC. v 30.9 gddl 32 36
AMCHO DISTRIEUCION ERITROCITOS [CW) A 16.4 = 11.5 145
ANCHO DISTRIBUCION ERITROCITOS DS 42.2 (L 351 46.3
GLOEBULOS BL&AMCOS 10040 m 4500 11800
SEGMENTADDS BH h 74 32 % 50 70
LIMFOCITOS BEH A 64 = g 42
MONOCITOS EH % 2 11
EQSINOFILOS BH 2 1 3
BASOFILOS BH 2 0 2
GRAMULOCITOS INMADUROS BH % 0 3
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Tabla 3
Quimica Sanguinea

LIk, LIk,

MOMBRE RESULTADO UNID. LeEpioR  SUPERIOR
RETICULOCITOS A 397 % s 2
GLUCOSA, 96.3 mgdl 74 109
UREA 18 ma/sdl 0 50
CREATIMIMA vV 0.23 mg/dl 0.5 03
ACID0 URICO 3.7 mgsdl 2.4 5.7
AsT (SGOT) N 61.3 UL 1] 32
ALT [SGPT) 21 Ui 0 23
BILIRRUBIMG TOTAL 0.52 masdl 0 1.2
FOSFATASA ALCALINS [ALP) e N 294 U/ 30 281
GamMMa GT [GGT) AN 360 UL 5 42
DHL LACTATO DESHIDROGENASA 452 /L 136 214
Tabla 4
Exéamenes complementarios

TP 12,2 seg 10 14
TTP 24,9 seg 23 44
PCR 40,41 mg/L 0 5.0
AFP 10000 Ul/ml 5.80

BHCG 221.8 Nul/ml 5.3
Imagen 1

US Doppler Abdomino Pélvico

Reporte: Higado incrementado de tamafio, de eco estructura heterogénea por presencia de imagen
ecogénica, de contenido solido mixto de bordes definidos, mide 75.5 x 90.3 x 96.8 mm, volumen

de 345.5 cc con vascularidad difusa.
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Vias biliares conservadas. Vesicula biliar sin alteraciones. Pancreas, bazo y rifiones normales; No
adenomegalias retroperitoneales.; Arteria aorta, vena cava inferior y porta conservan la
vascularidad.

Conclusion: Masa hepética de origen a determinarse

Imagen 2
Tomografia contrastada de Abdomen

Reporte: Higado notablemente incrementado de tamafio en el que se visualiza lesién ocupativa,
ligeramente hipodensa heterogénea, con areas de menor densidad, ubicada en todo el 16bulo
derecho que postcontraste se visualiza incremento moderado de angiogénesis, las dimensiones de
esta masa son de 110 x 75 x 102, desplazan las asas intestinales hacia la region contralateral y el
pancreas en sentido caudal.

Estomago con poco contraste oral no valorable. Pancreas, rifiones, e intestino sin datos de interés
patoldgico. Bazo con leve incremento de su tamafio de densidad homogénea. No se visualizan
adenopatias intra ni retroperitoneales.

Los hallazgos descritos son compatibles con Hepatoblastoma.

DISCUSION

El hepatoblastoma es el tumor hepatico maligno mas frecuente en infancia. La incidencia alcanza
en los tres primeros afios de vida, con la mayoria de los casos que se presentan a los 5 afios. El
hepatoblastoma puede estar presente desde el nacimiento y prenatales. Ocurre en el contexto de
condiciones hereditarias como el Sindrome de Beckwith Weidemann, sindrome de Sotos,
adenomatosa familiar y trisomia constitucional. La mayoria de los nifios presentan una masa

abdominal y una lesidn inespecifica, sintomas como anorexia y pérdida de peso. Los pacientes
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tienen niveles elevados de alfafetoproteina sérica. En el examen ecogréfico, los hepatoblastomas
son masas solidas hipoecoicas. La TC suele demostrar masas hipo atenuadas delineadas con una
interfaz distinta entre el tumor y el parénquima hepético circundante. La etiopatogenia subyacente
puede estar relacionada con los recién nacidos con bajo peso al nacer. Nuestra paciente presentaba
alzas térmicas mayores de 38 grados centigrados, acompafiados de distension abdominal, se
evidencia Indice de masa muscular que refiere bajo peso severo, se realizaron examenes de
laboratorio que reporta anemia microcitica hipocromica, en enzimas hepaticas existe alteracién
de estas y marcadores de inflamacién como LDH elevados. Se procede en sospecha de neoplasia
con marcadores como Alfa Fetoproteina la cual se encuentra elevada. De manera inmediata se
realiza Ultrasonido abdomino pélvico que reporta masa hepética sin especificar origen (imagen
1), motivo por el cual se procede a la tomografia contrastada de abdomen y pelvis con hallazgos
caracteristicos de hepatoblastoma (imagen 2), su estadificacion siguiendo los hallazgos
encontrados como dos segmentos afectados y dos segmentos adyacentes libres del higado
sugieren la estadificacion de PRETEXT Il (imagen 3).

Imagen 3
PRETEXT IlI: Dos segmentos afectados y dos segmentos adyacentes libres.

Higado en estadio 2 de PRETEXT

Vena cava Venas
: hepaticas

Céncer-

Hay céncer en dos segmentos del
higado y dos segmentos consecutivos
no tienen cancer

Segmento |
posterior Sy

'l‘ Segmento
1Segmento medial
anterior  izquierdo
derecho

Hay céncer en un segmento del higado
y dos segmentos conseculivos no tienen
céncer
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Paciente es interconsulta a servicio de Oncologia pediatrica para inicio inmediato con

Quimioterapia y luego valorar resolucién quirdrgica. Su pronostico de supervivencia segin la

estadificacion de PRETEXT es del 85%.

CONCLUSIONES

El hepatoblastoma es un diagnostico desafiante para médicos y pat6logos. El enfoque terapéutico

actual implica quimioterapia, reseccion quirdrgica con posible diseccion parcial del higado y

trasplante de higado. Aproximadamente en nuestro medio segun la estadificacion de PRETEXT

el 12% de los pacientes con hepatoblastoma que han logrado una remisién completa, aunque

tienen probabilidades de recaer.
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