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RESUMEN SUMMARY

Los tumores hepaticos primarios representan entre el The primary hepatic tumours represent between 0.5 %
0,5 % y el 0,2 % de los tumores pediatricos; siendo la and 0.2 % of the pediatric tumours; being the incidence of
incidencia de estos en EE.UU. de 1,6 por millén de nifios, theseinthe EE.UU of 1.6 for million of children, of which
de los cuales, el 0,9 % corresponde al hepatoblastomay el 0.9 % corresponds to the hepatoblastoma and 0.7 % to the
0,7 % a los hepatocarcinomas. En Venezuela, no existen hepatocarcinomas. In Venezuela, they don’t exist real
estadisticas reales de esta patologia maligna pediatrica, statistical of this pediatric malignant pathology, for what,
por lo que, no hay registros de incidencia de este tumor en there aren’t incidence registrations of this tumor in
nifios, a nivel nacional. Enla Unidad de Oncohematologia children at national level. In the Oncohematology
Pediatrica de nuestro hospital, se han presentado solo tresPediatric Unit of our hospital, we were studied only three
casos de hepatoblastoma, de los cuales 2 fallecieron cases of hepatoblastoma, of which, 2 died during the
durante el tratamiento y, el tercer caso, el cual es objeto treatment and the third case, which is object of our
de nuestra presentacion, alcanza una sobrevida presentation, it reaches a survival, at the moment, of 11
actualmente de 11 meses sin complicaciones. Se traté de months without complications. Refer to male of 14
un lactante del sexo masculino de 14 meses de edad, el months of age which is entered to present hepatic tumour.
cual, ingresé por presentar un tumor hepético. Presenté He presented am-fetoprotein of 75,212.78 ng/dL. Inthe
una a-feto proteina 75.212,78 ng/dL. En la ecografia ultrasound scanning we evidenced a tumour mass of 5cm
abdominal se evidenci6o una masa tumoral de 5 cm x 8 cm x 8 cm of diameter of the same hepatic ecogenicity. The
de diametro de la misma ecogenicidad hepatica. La laparotomy revealed a tumour located at level of the left
laparotomia revelé tumoracion localizada a nivel del lobe of the liver, encapsulated, of 12 cm x 9 cm; left
I6bulo izquierdo del higado encapsulado de 12 cm x 9 cm hepatolobectomy with completed surgical resection was
de diametro; se realizé hepatolobectomia izquierda con completed. The histopathology described fetal
reseccion completa del tumor. La histopatologia hepatoblastoma.

diagnostico hepatoblastoma fetal.
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Representan entre el 0,5 % y el 2 % de los luego formula de inicio tres meses a dilucion
tumores pediatrico®. La incidencia anual de 6,6 %, posteriormente hasta los momentos
tumores hepéticos malignos en EE.UU es de 1,6 formula completa al 6,6 %. Ablactacion a los
por millén de nifios, de los cuales, el 0,9 % son tres meses con cereales, frutas, jugos, sopas.
hepatoblastomas y el 0,7 % son hepato- Inmunizaciones: BCG, polio oral, DPT (lll
carcinomas. En Venezuela, no existen estudios dosis), antihepatitis B (Il dosis), antihemophilus
estadisticos reales en cuanto a patologia malignainfluenza tipo B (I dosis). Desarrollo psico-
pediatrica, por lo que no hay registros de la motor: se sienta solo con ayuda. Patoldgicos: a
incidencia de este tipo de tumor en nifios a nivel los meses fue hospitalizado por neumonia
nacional. durante 7 dias. Crisis de asma a repeticion.

El hepatoblastoma ocurre generalmente antes Examen fisico de ingreso: regulares condiciones
de los 3 afios de edad, mientras que laincidenciagenerales, afebril, moreno con palidez cutaneo
del carcinoma hepatocelular en EE.UU varia mucosa moderada, normoceéfalo, peso: 6 400 g,

poco con la edad entre 0y 19 afios de édlada talla: 67 cm, temperatura 37,5, tension
tasa de supervivencia general de los nifios con arterial 90/60 mmHg, P/P -5, P/T 5. Mucosa
hepatoblastoma es de 70@4. oral bien hidratada, palida, 2 incisivos inferiores

Enla Unidad de Hemato-oncologia Pediatrica y superiores. ORL: torax simetrico, normo-

de nuestro hospital, se han presentado desde elexpgnsn_ale con frec_uenua res_plrg'forla de 42
afio 1995 hasta la fecha sélo 3 casos de F€sPiraciones por minuto, respiracion ruda con

repaioniastoma, de los cuales, dos fleceron 201%9% ° ATROS cAmbes pUarates, corar
en el preoperatorio durante el tratamiento con rado 1/IV- abdomen: blando conpasimetrl'a
guimioterapia dada la imposibilidad de 9 : :

reseccion de los mismos y, el tercer caso que amedlal, deprimible con tumoracion localizada a

coninuacicn presentamos e alcanzado una [ 15 0%l 16 corseienee s,
sobrevida de 11 meses, libre de eventos. ' ,quep

parte del I6bulo izquierdo del higado, de mas o
i menos de 5 cm x 6 cm de diametro. Resto del
CASO CLINICO examen fisico con extremidades hipotréficas,
Se trato de un lactante de 14 meses de edad,con disminucién de masas musculares, activo
de sexo masculino, natural y procedente de sin signos neurologicos positivos.
Guigue, quien es traido por su madre por  Examenes paraclinicos: la hematologia
presentar dificultad respiratoria de aparicion demostré una anemia (Hb: 9,2 g/dL, Hto: 31 %),
brusca, sin otros concomitantes. Al examen con leucocitosis (glébulos blancos: 15 000/mL,
fisico se le encontré tumoracion abdominal [infocitos: 68 %, segmentados: 34 %), plaquetas:
localizada en epigastrio, motivo por el cual se 750 000/mL. La quimica sanguinea se
ingreso para su estudio. encontraba en valores normales. Los marcadores
Antecedentes de importancia: Producto de |l tumorales reportaront-feto proteina: 7 512,78
gesta a término, con embarazo controlado sin ng/dL (VR < 15), antigeno carcinoembrionario:
complicaciones, parto vaginal con peso al nacer 2,7 (VR<3), gonadotropina corionica: 0,00 mg/
de 2 400 g, talla 47 cm, sin complicaciones mL (VR<5).
neonatales. Madre de 21 afios sana. De oficioS Rx tgraco-abdominal: aumento de densidad
del hogar. Padre de 24 afios, sano, albafil; unaa nivel de epigastrio que parece corresponder a
hermana de tres afos, sana. Alimentacion: masa tumoral descrita. Térax con hiper-
lactancia materna exclusiva durante un mes, ventilacién pulmonar. Ecografia abdominal:
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masa tumoral intraabdominal de limites precisos hidrépica leve. Los espacios porta contienen
de mé&s o menos 5 cm x 8 cm de didmetro, que sus tres elementos anatémicos y presentan leve
impresiona formando parte del higado con la infiltrado inflamatorio linfocitario del estroma
misma ecogenicidad hepatica. Tomografia axial conectivo. Existe ligera dilataciony congestion
computarizada: imagen de lesidon de ocupacion sinusoidal. Se concluye con el diagnostico
de espacio solida, localizada a nivel del I6bulo histopatolégico de: hepatoblastoma fetal.

izquierdo hepatico con areas hipodensas  E| control clinico a los tres meses del pos-
centrales sugestivas de estructuras vascularesgpperatorio se evidencia al paciente asintomatico,
y/o pequefio componente de necrosis histica. |gporatorio normal. La-feto proteina descen-
Compresion extrinseca de la LOE sobre la gjg hasta 4,30 ng/mL (VR: 0-15). El ultrasonido
camara gastrica, pancreasy vesiculasin plastrongpdominal no demostré tumoraciones intra-
de adenomegalias en peritoneo. Campos hepaticas o coleciones intraabdominales.
pulmonares sin formaciones infiltrativas.

Se realizé laparotomia exploradora,
encontrandose tumor localizado a nivel del
I6bulo izquierdo del higado, encapsulado de 12
cm x 9 cm de didmetro, de color violaceo, bien
vascularizado. Lébulo derecho de aparente La etiologia y la patogénesis del
aspecto normal. Se realiz6 hepatolobectomia hepatoblastoma son desconocidas como en la

DISCUSION

del I6bulo izquierdo. El paciente presenté una
evolucién posoperatoria térpida con sangrado
activo a través del drenaje abdominal, el cual
ameritd transfusiones con hemoderivados y
cristaloides. Asimismo presentd acidosis
metabdlica e ileo paralitico de dificil manejo.

Egresa dos semanas después en buenasse asocia con un resultado precario.

condiciones generales.

En el estudio anatomopatoldgico, en las sec-

mayoria de los tumores en el nifio. La tasa de
supervivencia general de los nifios con
hepatoblastoma es de 70 %, la mayoria de ellos
sobreviven a la extraccion completa del tumor,
la imposibilidad de extraer completamente el
tumor o la presencia de enfermedad metastasica
El
hepatoblastoma suele ser unifocal mientras que
el carcinoma hepatocelular con frecuencia es

. . ;. - 1 H 1~A 1 7
ciones histolégicas coloreadas con hematoxilina @mpliamente invasor o multicéntrico”. La

y eosina, se observé una neoplasia epitelial
constituida por células poligonales con nucleos

mayoria de los pacientes con hepatoblastoma o
con carcinoma hepatocelular tienen un marcador

ligeramente aumentadas de tamafio, redondos ytumoral sérico:a-feto proteina positivo, que

ovales con cromatina granular, algunos
hipercromaticos. Existe nucléolo evidente en
la mayoria de los nuacleos; el citoplasma es
eosindfilo o eosindfilo claro. Existen aisladas

revela en forma paralela la actividad de la
enfermedad, como fueron los valores presen-
tados por nuestro paciente. La falta de
disminucion significativa en los niveles de

mitosis. Las células se disponen en forma sélida feto proteina con el tratamiento, puede predecir

y formando trabéculas, macrotrabéculas y
estructuras pseudotubulares.

No se observan

una mala respuesta a la terapia.
Los hepatoblastomas han sido también

émbolos vasculares, no hay necrosis, no se descritos en el contexto de una variedad de

observa componente mesenquimatoso.
periferia del higado no neoplasico exhibe
arquitectura lobulillar y trabecular conservadas.
Los hepatocitos muestran degeneracién

En la sindromesy malformaciones congénitas, como:

hemihipertrofia, anormalidades renales,
osteopetrosis, sindrome de Beckwith Wiede-
mann, virilizacion precoz en hombresy poliposis
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adenomatosa familiar. Nuestro paciente no regionales o nacionales para comparar con
presento otras anormalidades asoci&d&s En nuestro caso aqui reportado.
la literatura revisada no encontramos datos
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