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Hepatoblastoma del adulto. 
Presentación de un caso

Adult hepatoblastoma. 
A case report

A. Goikoetxea Urdiain, P. Sánchez Acedo, J. Mateo Retuerta, A. Tarifa Castilla, 
C. Zazpe Ripa, J. Herrera Cabezón

Resumen

El hepatoblastoma del adulto es una patología in-
usual, de patogenia no bien conocida y de muy mal pro-
nóstico. Presentamos un caso de hepatoblastoma del 
adulto tratado en nuestro centro.

Varón de 65 años, sin hepatopatía previa, que con-
sulta por dolor en hipocondrio derecho de evolución 
subaguda. El diagnóstico anatomopatológico fue hepa-
toblastoma epitelial del adulto, con bordes quirúrgicos 
libres. Fue reintervenido 5 meses después por recidiva 
precoz y falleció 10 meses después del diagnóstico por 
nueva recidiva masiva. Su diagnóstico definitivo es his-
tológico. La cirugía radical ofrece el único tratamiento 
que aumente la supervivencia, pero frecuentemente 
recidiva. No existen pautas bien definidas de quimiote-
rapia adyuvante, ni experiencia en trasplante.

Palabras clave. Hepatoblastoma. Tumores hepáticos 
primarios. Adulto.

Abstract

Adult hepatoblastoma is a rare pathology. Its 
pathogeny is not well understood and prognosis is very 
bad. We present a case of adult hepatoblastoma treated 
in our centre.

A 65 year-old male, without previous hepatopathy, 
who consulted due to right hypochondrial pain with 
a subacute evolution. The pathological diagnosis was 
adult epithelial hepatoblastoma, with free surgical mar-
gins. The patient received a second surgical interven-
tion 5 months later due to early recurrence and died 10 
months after the diagnosis due to a new massive recu-
rrence. His definitive diagnosis is histological. Radical 
surgery is the only treatment that increases survival, 
but recurrence is frequent. There are no well-defined 
patterns of adjuvant chemotherapy nor is there any 
transplant experience.
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Introducción

El hepatoblastoma es el tumor hepático 
maligno más frecuente en la infancia, sobre 
todo en menores de 3 años1-3. Existen muy 
pocos casos descritos de hepatoblastoma 
del adulto4,5. Generalmente se presenta en 
forma de lesiones únicas, de gran tamaño y 
de mal pronóstico6,7. Su patogénesis y me-
canismo no están todavía correctamente 
identificados, pero se cree que es una pre-
disposición genética.

La cirugía radical ofrece el único tra-
tamiento que aumenta su supervivencia, 
pero frecuentemente recurre después de la 
intervención, y aún no se han establecido 
estrategias terapéuticas debido a su baja 
incidencia.

En este trabajo se describe un caso de 
hepatoblastoma epitelial del adulto, que 
inicialmente fue orientado como probable 
cistoadenocarcinoma.

CASO CLÍNICO

Varón de 65 años que consulta por dolor 
abdominal de un mes de evolución, más intenso 
en hipocondrio derecho, con náuseas, sin fie-
bre ni otros síntomas. Presenta múltiples facto-
res de riesgo cardiovascular, sin enfermedades 
hepáticas previas. A la exploración abdominal 
presentaba dolor a la palpación de hipocondrio 
derecho, sin visceromegalias ni signos de irrita-
ción peritoneal. En el análisis sanguíneo no se 
objetivó alteración de la hemoglobina, de la fun-
ción hepática ni elevación de reactantes de fase 
aguda. No se determinó serología de hepatitis ni 
alfa-fetoproteína. El Ca 19,9 era normal.

Se realizó ecografía y TC abdominal (Fig.1), 
que revelaron una lesión redondeada y hetero-
génea en lóbulo hepático derecho, adyacente al 
fundus vesicular, con pared realzada, de 8 cm, 
que planteaba diagnóstico diferencial con un 
quiste hepático complicado, lesión infecciosa, o 
cistoadenocarcinoma.

En el tiempo preoperatorio se realizó nuevo 
TC por aumento del dolor abdominal, objetiván-
dose crecimiento de la lesión quística multitabi-
cada que crece del segmento IVB e improntaba 
la vesícula, de unos 12 cm.

En la intervención se observó una tumora-
ción de unos 10-15 cm dependiente del segmen-
to IV-B, con un componente sólido intraquístico 
sugestivo de cistoadenocarcinoma (Fig. 2). Pre-
sentaba también una parte quística adherida a 

Figura 1. TC abdominal que muestra lesión redon-
deada de 8 cm en lóbulo hepático derecho, adya-
cente al fundus vesicular, con pared realzada.

Figura 2. Foto en fresco de cortes del tumor he-
pático.

la pared abdominal, mesocolon, duodeno y que 
contactaba con la vesícula. Durante las manio-
bras de disección se produjo la ruptura de la 
zona quística, de la cual se drenaron 500 cc de 
líquido de aspecto claro que fue remitido para 
estudio citológico. Se completó con la resección 
de la masa tumoral, colecistectomía y resección 
hepática limitada precisando 10 minutos de 
clampaje hiliar.

El postoperatorio fue satisfactorio y sin com-
plicaciones. Fue dado de alta al 5º día postope-
ratorio.

A pesar de que la citología del líquido ascí-
tico fue negativa para células tumorales, el diag-
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nóstico anatomopatológico fue hepatoblastoma 
epitelial del adulto, subtipo de célula pequeña 
indiferenciado, con áreas de diferenciación em-
brionaria y fetal. El borde quirúrgico estaba li-
bre, sin invasión linfática, vascular ni perineural.

En una TC de control a los 5 meses de la 
intervención se apreció una lesión de baja den-
sidad multitabicada en el lecho de resección 
clasificada como recidiva local, sin datos de en-
fermedad a distancia.

Fue intervenido realizando una extirpación 
de la recidiva, peritonectomía del cuadrante su-
perior derecho y una hemicolectomía derecha. 
Finalmente 5 meses después de la primera recaí-
da y 10 meses tras el diagnóstico, reingresó por 
un cuadro de dolor abdominal siendo diagnosti-
cado mediante TC de una nueva recaída abdomi-
nal (Fig. 3), no resecable, con lesiones hepáticas 
bilaterales, peritoneales y ascitis. Debido al mal 
estado general se decidió tratamiento sintomáti-
co, tras el cual el paciente falleció.

Figura 3. TC con lesiones hepáticas bilaterales, 
peritoneales y ascitis.

DISCUSIÓN

El hepatoblastoma es el tumor hepático 
maligno más frecuente en la infancia (inci-
dencia anual de 0,5-1,5/1.000.000), que en 
general ocurre en niños entre 6 meses y 5 
años, y es 2 veces más frecuente en varo-
nes1-3. En adultos hay descritos menos de 
50 casos en la literatura4,5; se caracterizan 
por una evolución más agresiva, con ten-
dencia a la recaída y mal pronóstico.

La patogénesis y el mecanismo del he-
patoblastoma no están todavía correcta-
mente identificados. Éste ha sido asociado 
al síndrome Beckwith-Wiedemann, hemihi-
pertrofia corporal y poliposis adenomato-

sa familiar6, y se cree que las alteraciones 
citogenéticas y moleculares se encuentran 
relacionadas con los cromosomas 1q, 2q, 
4q, y 207. La mutación del gen p53 también 
parece estar relacionada.

Generalmente se presentan de forma 
similar a los niños, como masa abdominal 
de rápido crecimiento, asintomática o do-
lorosa, sin enfermedades hepáticas previas 
(un 25% de los pacientes presentaban in-
fección por virus hepatitis A, B o C8.

Histológicamente se clasifican en tipo 
epitelial o mixto. Estos tumores son deriva-
dos de células multipotenciales capaces de 
diferenciarse a líneas epiteliales o mesen-
quimales, incluyendo tejido escamoso, mu-
cinoso, melanocítico, esquelético o neural.

Las imágenes radiológicas demuestran 
una única masa (entre 5-24 cm de diáme-
tro)9,10, a veces encapsulada, que separa y 
comprime el parénquima normal hepático 
de las estructuras vasculares. Un 90% de 
las veces la alfa fetoproteína sérica se en-
cuentra elevada, y es un buen marcador de 
respuesta al tratamiento11.

El diagnóstico definitivo depende de 
la anatomía patológica. Su diagnóstico es 
complicado debido a su similitud con otros 
tumores como teratoma hepático, carcino-
ma hepatocelular o tumor mesenquimal 
maligno. A pesar de que una biopsia podría 
en algunos casos indicar terapia neoadyu-
vante, el riesgo de sangrado, ruptura del 
quiste, etc. añadido a la posibilidad de re-
sección completa de la lesión, hace que la 
biopsia esté contraindicada.

El diagnóstico preoperatorio habitual 
es hepatocarcinoma, absceso amebiano 
hepático incluso aneurisma aórtico, y en 
nuestro caso la sospecha fue de cistoade-
nocarcinoma debido a su aspecto radioló-
gico. Por ello no se solicitaron alfa FP ni 
CEA, pero presentaba un Ca 19,9 normal. 
Tampoco se realizó biopsia. El hepatoblas-
toma sería sospechado en pacientes de me-
diana edad que presenten masa hepática 
de gran tamaño, sin factores de riesgo de 
hepatocarcinoma.

La resección quirúrgica completa es el 
único tratamiento que ha demostrado au-
mentar la supervivencia de estos pacien-
tes12,13. En las últimas 3 décadas la mejoría 
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de los tratamientos quimioterápicos ha 
hecho posible una reducción del tamaño 
tumoral para resecciones completas en 
pacientes inicialmente irresecables. El he-
patoblastoma es sensible a agentes quimio-
terápicos como doxorrubicina, cisplatino, 
vincristina, 5-FU y ciclofosfamida13.

En nuestro caso el paciente presentaba 
una tumoración resecable en el momento 
del diagnóstico y de la primera recidiva 
por lo que se indicó tratamiento quirúr-
gico sin neoadyuvancia. Las piezas qui-
rúrgicas presentaban los bordes libres de 
enfermedad (R0) por lo que no se realizó 
adyuvancia. Tras la segunda recaída sí se 
valoró tratamiento quimioterápico pero 
se desestimó debido al estado general del 
paciente y se decidió tratamiento sinto-
mático.

En niños con hepatoblastoma hepático 
irresecable el trasplante hepático es pro-
metedor, con resultados de supervivencia 
hasta 80%14,15. Debido a la pobre experien-
cia de trasplante en adultos con hepato-
blastoma, el tratamiento de elección se 
considera la cirugía radical y quimiotera-
pia, a pesar del cual la supervivencia de 
adultos con hepatoblastoma en la literatu-
ra es de 6 meses, significativamente menor 
que en niños15.
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