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RESUMEN

El Hepatoblastoma es el principal tumor
maligno primario del higado en nifios. El
objetivo de este articulo es recordar que el
Hepatoblastoma se presenta principalmente
antes de los 3 afios de vida, y que siempre
gue palpemos una masa abdominal, pense-
mos que es maligno hasta que no se dem-
uestre lo contrario. El paciente del presente
caso es un lactante masculino de 15 meses
de edad, procedente de Santa Barbara ,
ingresado en la sala de Lactantes del Hospital
Nacional " Mario Catarino Rivas " ( HNMCR )
el 03 de marzo 2010 , con historia de dos
meses de evolucién de masa en cuadrante
superior derecho. Se le realizo6 reseccion total
del tumor y luego se inicio quimioterapia. La
biopsia report6 Hepatoblastoma patrén
morfoldgico clasico (Fetal).
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INTRODUCCION

Los tumores de higado son més frecuentes
en Asia y Africa, y son el tercer tumor mas
comun en nifios japoneses. La incidencia de
hepatoblastoma alrededor del mundo
permanece constante entre 0.5 y 1.5 casos
por millén de nifios.. En los Estados Unidos
de América se reporta para el hepatoblas-
toma una incidencia anual de aproximada-
mente 1 por millébn en niflos menores de 15
afios de edad. (1) Comunmente se presenta
como una masa solida que compromete el
I6bulo derecho del higado; predomina en el
sexo masculino. Existen diferentes subtipos
histolégicos de hepatoblastomas. Aproxi-
madamente el 56% de los tumores son de
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tipo Epitelial, el cual se puede subclasificar
como fetal puro (31%) embrionario (19%),
macrotrabecular (39%) e indiferenciado de
células pequenas (anaplasico 3%) y el
restante 44% los comprenden tumores que
contienen ambos componentes mixtos, tanto
epitelial como mesenquimatoso tipo osteoide
o cartilago. El tipo epitelial, especialmente el
fetal tiene el mejor prondstico. En cuanto al
tratamiento, Para los tumores de histologia
puramente fetal (HPF), reseccion quirtrgica
completa, seguida de conducta expectante o
doxorubicina como sustancia unica (2)

Caso clinico:

Paciente masculino de 15 meses de edad,
procedente de Santa Barbara, ingresado en
la sala de Lactantes del HNMCR el 03 de
marzo del 2010 .Con historia de dos meses
de evolucién de masa (aproximadamente 5
cm) en cuadrante superior derecho, la cual
fue descubierta por su madre, ademas
presentaba hiporexia y palidez. Fue llevado a
clinica privada solicitandosele ultrasonido el
cual reporté masa tumoral segun refiere la
madre. Por médico particular se inicié
tratamiento como una hepatitis viral sin
beneficio alguno , por lo que es revalorado
por Médico Pediatra quien solicita nuevo
Ultrasonido y TAC abdominal y refiere al
paciente a este Centro Asistencial.

Segundo ultrasonido describe presencia de
masa en cuadrante superior derecho y linea
media, retroperitoneal, probable
neuroblas-toma , mientras en la TAC
abdominal se informa masa de
aproximadamente 12 por 8 cm en cuadrante
superior derecho coincidiendo con la
posibilidad de un neuroblas-toma
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Examen fisico: Activo, reactivo, palidez de
leve a moderada con abdomen
semiglo-boso con masa a nivel de cuadrante
superior derecho , solida, no mévil, bordes
lisos, aproximadamente 10cm de largo y 9
cm de ancho, resto de Examen fisico
normal.

Hemograma report6é anemia y
trombosito-sis, Frotis de Sangre Periférica
reporta neu-trofilia con eritrocitos
normociticos normo-cromicos. Tiempos de
coagulacion normales. No se realizd
aspirado de medula 6sea.

No se realizo la clasificacion imagenologica
de Hepatoblastoma ya que la sospecha
clinica inicial fue neuroblastoma.

Ante la sospecha clinica de tumoracién
maligna, se realiz6 laparatomia exploradora,
resecandose tumor I6bulo derecho, cara
inferior del higado, aproximadamente 10 x 15
cm y diversos nodulos. Una vez establecido
el diagnostico de Hepatoblastoma con
histologia de patrén morfologico clasico o
Fetal se envio al servicio  de
hema-tooncologia para iniciar tratamiento
oncoldégico.

Se le aplicaron cuatro ciclos de quimioterapia
los cuales fueron alternos primero cisp-latino
en infusion durante veinticuatro horas y en el
siguiente ciclo se le administraba
doxorrubicina mas carboplatino, y a los seis
meses se constatd que estaba libre de
enfermedad.

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas del hepato-
blastoma pueden ser de diversa indole , las
méas fecuentes son la aparicibn de dolor
abdominal y/o palpacion de tumor en el
cuadrante superior derecho, ademéas se
pueden encontrar: (con menos frecuencia)
pérdida de peso, hiporexia , dolor abdominal,
vomitos, ictericia, fiebre, prurito, palidez
producto de la anemia, dolor lumbar por
compresion del tumor, entre otros (3-5)
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frecuente, que fue el hallazgo de una masa
palpable encontrada por su madre, y a pesar
de que inicialmente se trato como "hepatitis”,
no se manifesto ictericia, pues esta es poco
comun en pacientes con hepatoblastoma.

La anemia generalmente es normocitica
normocromica y puede se secundaria a
hemorragia generalmente intratumoral, infil-
tracion medular y/o a factores inhibidores de
la eritropoyesis producidos por el tumor. (6)
como pudo observarse, nuestro paciente
presentd anemia, documentada por hemo-
grama y frotis de sangre periférica el cual
reporto glébulos rojos normociticos
NOrmo-cromicos.

Mediante el uso de técnicas de imageolo-gia,
se categoriza el tumor primario con base en la
extension del compromiso hepético por
cuadrantes al momento del diagndstico
(Pretext 1 -4). EI PRETEXT1 se puede
resecar sin quimioterapia previa, sobrevida
mayor al 100%. El PRETEXT 2 debe
resecarse con quimioterapia  previa,
sobrevida 91% , mientras PRETEXT 3 y 4
inicialmente no resecable, puede volverse
resecable con quimioterapia, sobrevida libre
de enfermedad de un 60 a 65%. (7,8) El
paciente del presente caso, no se clasifico
mediante imagenologia, porque inicialmente
se sospechaba de neuroblastoma, no hepa-
toblastoma , pero haciendo una revisién del
caso en retrospecto se pudiera clasificar en el
Estadio 1 ya que hubo reseccién completa del
tumor sin previa aplicacion de quimioterapia y
en los 6 meses iniciales de seguimiento
estaba libre de enfermedad.

Aproximadamente 80% de Hepatoblasto-mas
se presenta en menores de 3 afios
predominando en el sexo masculino. (12-15),
hechos que coinciden con nuestro caso
clinico. La etiologia del hepatoblastoma
permanece aun desconocida. La mayoria de
los nifios con hepatoblastoma se encuentra
dentro de los primeros tres afios de edad, lo
gue sugiere la presencia de un componente
genético.
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Se han reportado anormalidades
cromo-sémicas en muchos pacientes con
hepato-blastoma. La anomalia més frecuente
parece ser la trisomia del cromosoma 20,
seguida de trisomia del cromosoma 2. Estu-
dios han demostrado anormalidades en el
brazo corto del cromosoma 11, en la region
del gen del factor 2 de crecimiento parecido a
la insulina. Se han observado otras anom-
alias congénitas en pacientes con
hepato-blastomas tales como hemihipertrofia,
sindrome de Beckwith-Wiedemann, polipo-sis
adenomatosa familiar, hernias diafrag-mética
y umbilical , desde este punto de vista en
nuestro Hospital carecemos del estudio para
realizar estudios cariotipicos y nuestro
pacientes no presentaba dismorfias ni
fenotipos caracteristicos de los sindromes
previamente mencionados.

También se han reportado posibles asocia-
ciones entre el hepatoblastoma y el uso de
anticonceptivos orales, abuso de alcohol
durante el embarazo, asi como el tratamiento
hormonal contra la esterilidad , ademas ,un
estudio de casos y controles mostré que la
exposicion ocupacional materna a metales,
productos derivados del petroleo, pinturas y
pigmentos, asi como la exposicion paterna a
metales fueron factores de e riesgo.(1 6-19)
En algunos estudios se ha sefalado la
probabilidad de que el hepatoblastoma tenga
su origen en la organogénesis y que esto
pueda conducir a que los nifios prematuros
tengan un mayor riesgo de padecer esta
enfermedad, (20) al igual que en los
predisponentes genéticos , desconocemos Si
los padres de nuestro paciente habian estado
expuestos prenatalmente a algunos de estos
factores de riesgo ambiental , asi como
exposicion a medicamentos , virus o
radiacion que pudieran afectar la organogé-
nesis del nifo.

Antes de la década de los noventas, la
sobrevida de los pacientes con hepatoblas-
toma era inferior al 25 por ciento. La intro-
duccién de quimioterapia neoadyuvante en

el tratamiento ha facilitado su manejo quirtr-
gico, disminuyendo la mortalidad
periopera-toria e incrementando la sobrevida
a mas de 70 por ciento. (21) Los niveles de
alfafeto-proteinas (AFP), que habitualmente
produce el tumor, facilitan el diagndstico y
seguimiento. (22-23) El factor prondstico mas
importante, demostrado por el estudio
cooperativo SIOPEL1, es la reseccion com-
pleta del hepatoblastoma ( sin embargo, mas
de la mitad de los pacientes son irrese-cables
al momento del diagndstico o presentan
metéstasis a distancia) ( 24,25) El
hepatoblastoma puramente fetal en nifios
mayores tiene mejor prondstico ( 26 ) ; en
nuestro paciente se combinaron varios
factores favorables a su prondstico
empezando con el patron histolégico tipo
fetal, la clasificacion imagenoldgica estadio
PRETEXT 1 , la posibilidad que se pudo
resecar el tumor por completo y el
seguimiento del paciente por el servicio de
Hematooncologia sin actividad tumoral 6
meses posterior a la cirugia.

Afortunadamente , en nuestro paciente se
conjugaron factores que favorecieron su buen
pronostico , no obstante , aliin en paises con
mejores recursos y tecnologia a la nuestra , la
mayoria de pacientes con Hepatoblastoma se
presentan o diagnostican en estadios
avanzados y con pocas posibilidades de
reseccion quirdrgica ; por tal motivo |,
gueremos sensibilizar a Médicos de atencion
primaria y Pediatras a que estén atentos de la
posibilidad de una patologia maligna en un
nifio cuya evolucion de su enfermedad ha
sido torpida , persistente o rapidamente
evolutiva.

El diagnédstico precoz y el tratamiento opor-
tuno de las enfermedades neoplésicas SOKI
probablemente los dos principales factores
en mejorar la sobrevida de los pacientes
oncoldgicos.
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ABSTRACT

The Hepatoblastoma is the main malignant
liver tumor in children. The main objective of
this article is to remind that Hepatoblastoma
presents primarily before 3 years of life, and
that whenever we feel a abdominal mass we
must think is malignant until proven
other-wise. The patient presented in this case
is a male infant, 15months of age from Santa
Béarbara. Hospitalized at the infant ward of
Hospital Mario Catarino Rivas (HMCR) march
03 2010, with a 2 months history of mass in
right upper quadrant. He underwent resection
of the tumor and then chemotherapy was
initiated. The biopsy reported Hepatoblas-
toma classic morphologic pattern (Fetal).
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