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RESUMEN

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

Varén de 65 anos, sin hepatopatia previa, que con-
sulta por dolor en hipocondrio derecho de evolucién
subaguda. El diagnéstico anatomopatolégico fue hepa-
toblastoma epitelial del adulto, con bordes quirirgicos
libres. Fue reintervenido 5 meses después por recidiva
precoz y fallecié 10 meses después del diagnostico por
nueva recidiva masiva. Su diagnéstico definitivo es his-
tologico. La cirugia radical ofrece el Gnico 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 hepéticos
primarios. Adulto.
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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.

Keywords. Hepatoblastoma. Primary hepatic tumours.
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INTRODUCCION

El hepatoblastoma es el tumor hepéatico
maligno mas frecuente en la infancia, sobre
todo en menores de 3 anos'®. Existen muy
pocos casos descritos de hepatoblastoma
del adulto*5. Generalmente se presenta en
forma de lesiones Gnicas, de gran tamafio y
de mal pronéstico®’. Su patogénesis y me-
canismo no estan todavia correctamente
identificados, pero se cree que es una pre-
disposicién genética.

La cirugia radical ofrece el Gnico tra-
tamiento que aumenta su supervivencia,
pero frecuentemente recurre después de la
intervencion, y ain 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 CLINICO

Varén de 65 anos que consulta por dolor
abdominal de un mes de evolucién, mas intenso
en hipocondrio derecho, con nauseas, sin fie-
bre ni otros sintomas. Presenta miiltiples facto-
res de riesgo cardiovascular, sin enfermedades
hepaticas previas. A la exploraciéon abdominal
presentaba dolor a la palpaciéon de hipocondrio
derecho, sin visceromegalias ni signos de irrita-
cién peritoneal. En el anéalisis sanguineo no se
objetivo alteracion de la hemoglobina, de la fun-
cion hepatica ni elevacion de reactantes de fase
aguda. No se determiné serologia de hepatitis ni
alfa-fetoproteina. El Ca 19,9 era normal.

Se realiz6 ecografia y TC abdominal (Fig.1),
que revelaron una lesién redondeada y hetero-
génea en l6bulo hepatico derecho, adyacente al
fundus vesicular, con pared realzada, de 8 cm,
que planteaba diagnoéstico diferencial con un
quiste hepatico complicado, lesién infecciosa, o
cistoadenocarcinoma.

En el tiempo preoperatorio se realiz6 nuevo
TC por aumento del dolor abdominal, objetivan-
dose crecimiento de la lesion quistica multitabi-
cada que crece del segmento IVB e improntaba
la vesicula, de unos 12 cm.

En la intervencién se observé una tumora-
ci6n de unos 10-15 cm dependiente del segmen-
to IV-B, con un componente sdlido intraquistico
sugestivo de cistoadenocarcinoma (Fig. 2). Pre-
sentaba también una parte quistica adherida a
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Figura 1. TC abdominal que muestra lesion redon-
deada de 8 cm en l6bulo hepatico derecho, adya-
cente al fundus vesicular, con pared realzada.

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

la pared abdominal, mesocolon, duodeno y que
contactaba con la vesicula. Durante las manio-
bras de diseccion se produjo la ruptura de la
zona quistica, de la cual se drenaron 500 cc de
liquido de aspecto claro que fue remitido para
estudio citologico. Se completé con la reseccién
de la masa tumoral, colecistectomia y resecciéon
hepatica limitada precisando 10 minutos de
clampaje hiliar.

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

A pesar de que la citologia del liquido asci-
tico fue negativa para células tumorales, el diag-
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noéstico anatomopatolégico fue hepatoblastoma
epitelial del adulto, subtipo de célula pequeia
indiferenciado, con areas de diferenciaciéon em-
brionaria y fetal. El borde quirargico estaba li-
bre, sin invasién linfatica, vascular ni perineural.

En una TC de control a los 5 meses de la
intervencion se apreci6 una lesiéon de baja den-
sidad multitabicada en el lecho de reseccion
clasificada como recidiva local, sin datos de en-
fermedad a distancia.

Fue intervenido realizando una extirpacion
de la recidiva, peritonectomia del cuadrante su-
perior derecho y una hemicolectomia derecha.
Finalmente 5 meses después de la primera recai-
da y 10 meses tras el diagnostico, reingres6 por
un cuadro de dolor abdominal siendo diagnosti-
cado mediante TC de una nueva recaida abdomi-
nal (Fig. 3), no resecable, con lesiones hepéticas
bilaterales, peritoneales y ascitis. Debido al mal
estado general se decidi6 tratamiento sintomati-
co, tras el cual el paciente fallecio.

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

DISCUSION

El hepatoblastoma es el tumor hepatico
maligno mas frecuente en la infancia (inci-
dencia anual de 0,5-1,5/1.000.000), que en
general ocurre en nifios entre 6 meses y 5
anos, y es 2 veces mas frecuente en varo-
nes'®. En adultos hay descritos menos de
50 casos en la literatura*>; se caracterizan
por una evoluciéon mas agresiva, con ten-
dencia a la recaida y mal pronéstico.

La patogénesis y el mecanismo del he-
patoblastoma no estan todavia correcta-
mente identificados. Este ha sido asociado
al sindrome Beckwith-Wiedemann, hemihi-
pertrofia corporal y poliposis adenomato-
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sa familiar®, y se cree que las alteraciones
citogenéticas y moleculares se encuentran
relacionadas con los cromosomas 1q, 2q,
4q, y 207. La mutacion del gen p53 también
parece estar relacionada.

Generalmente se presentan de forma
similar a los ninos, como masa abdominal
de rapido crecimiento, asintoméatica o do-
lorosa, sin enfermedades hepaticas previas
(un 25% de los pacientes presentaban in-
feccién por virus hepatitis A, B o C2.

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

Las imagenes radiol6gicas demuestran
una Gnica masa (entre 5-24 cm de diame-
tro)*!%, a veces encapsulada, que separa y
comprime el parénquima normal hepatico
de las estructuras vasculares. Un 90% de
las veces la alfa fetoproteina sérica se en-
cuentra elevada, y es un buen marcador de
respuesta al tratamiento!!.

El diagnéstico definitivo depende de
la anatomia patolégica. Su diagnéstico es
complicado debido a su similitud con otros
tumores como teratoma hepético, carcino-
ma hepatocelular o tumor mesenquimal
maligno. A pesar de que una biopsia podria
en algunos casos indicar terapia neoadyu-
vante, el riesgo de sangrado, ruptura del
quiste, etc. afladido a la posibilidad de re-
seccion completa de la lesién, hace que la
biopsia esté contraindicada.

El diagnéstico preoperatorio habitual
es hepatocarcinoma, absceso amebiano
hepético incluso aneurisma aértico, y en
nuestro caso la sospecha fue de cistoade-
nocarcinoma debido a su aspecto radiol6-
gico. Por ello no se solicitaron alfa FP ni
CEA, pero presentaba un Ca 19,9 normal.
Tampoco se realizé biopsia. El hepatoblas-
toma seria sospechado en pacientes de me-
diana edad que presenten masa hepatica
de gran tamaio, sin factores de riesgo de
hepatocarcinoma.

La reseccién quirtargica completa es el
Ganico tratamiento que ha demostrado au-
mentar la supervivencia de estos pacien-
tes'?13, En las Gltimas 3 décadas la mejoria
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de los tratamientos quimioterapicos ha
hecho posible una reduccién del tamaiio
tumoral para resecciones completas en
pacientes inicialmente irresecables. El he-
patoblastoma es sensible a agentes quimio-
terapicos como doxorrubicina, cisplatino,
vincristina, 5-FU y ciclofosfamida'.

En nuestro caso el paciente presentaba
una tumoracién resecable en el momento
del diagnoéstico y de la primera recidiva
por lo que se indic6 tratamiento quirar-
gico sin neoadyuvancia. Las piezas qui-
rurgicas presentaban los bordes libres de
enfermedad (R0) por lo que no se realiz6
adyuvancia. Tras la segunda recaida si se
valoré tratamiento quimioterapico pero
se desestim6 debido al estado general del
paciente y se decidi6 tratamiento sinto-
matico.

En nifios con hepatoblastoma hepéatico
irresecable el trasplante hepéatico es pro-
metedor, con resultados de supervivencia
hasta 80%'*15. Debido a la pobre experien-
cia de trasplante en adultos con hepato-
blastoma, el tratamiento de eleccion se
considera la cirugia 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 ninos".
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