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Reporte de caso clinico: Hepatoblastoma del adulto
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RESUMEN

El hepatoblastoma del adulto es una patologia tumoral muy infrecuente donde a diferencia de la presentacion en la
infancia suele tener un pronostico fatal. Se describe un caso clinico tratado en el Hospital Militar Central COSSMIL de
la ciudad de La Paz de un paciente de 19 afios, sin antecedentes personales patologicos ni familiares de tipo oncoldgico,
diagnosticado de Hepatoblastoma epitelial tipo fetal Pretext IV que lo convierte en caso mas infrecuente de presentacion
de edad adulta que fue tratado con quimioterapia neoadyuvante (Esquema SIOPEL) lograndose su posterior reseccion
quirargica y tasa de supervivencia alta ademas de un periodo libre de la enfermedad de al momento de 5 afios. Se han
revisado multiples aspectos que hayan sido a favor del paciente para detener la progresion de la enfermedad pese a su mal
pronostico inicial debido a su presentacion en edad adulta.
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ABSTRACT

Adult hepatoblastoma is a very rare tumor pathology which, unlike its presentation in childhood, usually has a fatal
prognosis. A clinical case treated at the COSSMIL Central Military Hospital in the city of La Paz of a 19-year-old
patient with no personal pathological or family history of oncological type, diagnosed with Pretext IV fetal epithelial
Hepatoblastoma, which makes it a more infrequent case, is described. of presentation of adult age who was treated
with neoadjuvant chemotherapy (SIOPEL Scheme) achieving its subsequent surgical resection and high survival rate in
addition to a disease-free period of at the moment of 5 years. Multiple aspects have been reviewed that have been in favor
of the patient to stop the progression of the disease despite its poor initial prognosis due to its presentation in adulthood.
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1 hepatoblastoma (HB) es uno de los canceres mas
comunes en la edad infantil'; se presenta sobre todo entre
el primer y segundo ano’.

Este tipo de cancer ha tenido muchas otras denominaciones,
pero lamas frecuente es la de tumor mixto maligno hepatico
debido a las varias células que puede hallarse en ¢él. Por otra
parte, el término blastoma no es usualmente utilizado cuando
este tipo de tumor aparecia en la adultez. Sin embargo, se ha
observado al comprobarse que no existen diferencias entre el
hepatoblastoma del adulto (HBA) y el hepatoblastoma de la
infancia (HBI)®.

A diferencia con el HBI, los adultos con hepatoblastoma
tienen un periodo de supervivencia menor, con una media
de vida de dos meses y una supervivencia al afio de tan
solo el 24 %". Se ha estudiado muchas teorias sobre el

"Hospital Militar Cossmil, La Paz, Bolivia.

origen embriogénico del hepatoblastoma y sobre la accion
que las células pluripotenciales hepaticas desarrollan en esta,
entidad®.

Caso clinico

Masculino de 19 afos de edad, procedente de Pando y
residente de Cochabamba, tiene antecedente personales
patolégicos de haber cursado con Hepatitis A hace 4 afios,
gastritis cronica linfocitica, es del grupo sanguineo O RH
(+), referido de COSSMIL Cochabamba al servicio de
emergencias del Hospital Militar Central de La Paz, ingresa
por cuadro clinico de un afio de evolucion aproximadamente
por presentar dolor abdominal en hipocondrio derecho,
nauseas que llegaron al vomito en tres oportunidades cada dia
tipo biliosos, ademas de percibir masa palpable en hipocondrio
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Tabla 1. Hemograma y quimica sanguinea

DHL 330 UI/1
HTO % 39
Colesterol 150mg/dl
HB gdl 12,8 Triglicéridos 100mg/dl
GB cel./mm3 6600 LDL 70mg/dl
SEG % 55 HDL 45mg/dl
EO % AC URICO 4.1mmol/l
BA % NA 141meq/l
LINF % 39 K 3.5meq/l
MO % 2 CL 98meq/l
PLAQUETAS  cel./mm3 300000 ACT Protrom 90%
CREAT mg/dl 1,0 T.Ptrobomin 12seg
UREA mg/dl 28 T coagulacién 8min
GLIC mg/dl 88 Tsangria 4min
FA Mg/dl 220 BD mg/d 0.2
GOT Ui/l 45 BI mg/dl 1,0
GPT Ui/l 34 BT mg/dl 1,2

Fuente: expediente clinico.

derecho acudié hace 2 meses a COSSMIL Cochabamba
se le realizo exdmenes complementarios en el servicio de
medicina interna con protocolo de estudio de Hepatomegalia
se realiza biopsia sin inmunohistoquimica cuyo resultado fue
hepatoblastoma tipo epitelial fetal, por lo que es referido a
COSSMIL La Paz para tratamiento oncoespecifico.

Ingresa en regular estado general el 8 septiembre de 2018,
con signos vitales estables, palidez leve, con peso 51kg talla
1,60m2 IMC 19,9 Kg m2 superficie corporal 1,51m2, destaca
al examen fisico segmentario en abdomen: plano, se palpa
hepatomegalia 4 traveses dedo de borde costal no doloroso,

hallazgos relevantes. Se decide su ingreso a medicina interna
hasta definir etiologia tumoral con los diagnosticos de: Tumor

hepatico en estudio. Ingresa con los siguientes examenes
paraclinicos realizados en la institucion. (Tabla 1) muestra
anemia leve, hiperbilirrubinemia leve predominio indirecto,
en examen general de orina Albumina: (-), Densidad 1.010
PH 5 Pig biliares (-) Urobilina (-) Sangre (-).

Ala par se le realizo examenes de ecografia abdominal que
reporta En LD imagenes nodulares de bordes irregulares de
120x105mm. Y tiene tomografia con contraste de abdomen
y pelvis (Figura 1), la tomografia de térax sin hallazgos
patologicos, como parte del protocolo de estudio de tumor
hepatico que se muestran a continuacion:

El examen de histopatologia reporta: Macroscopia: 4
fragmentos cilindricos de consistencia blanda color café
grisaceo Microscopia (Figura 2): tejido tumoral formado
con proliferacion de células tipo epitelial,células pequefias

Figura 1: TAC con contraste abdomen y pelvis: Lesion neoformativa extensa que
compromete el 90% (PRETEXT IV) de parénquima hepatico relacionado a proceso
neoplasico Ganglios retroperitoneales multiples.
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Figura 2: Histopatologia hepatica: células tipo epitelial,células
pequeilas con citoplasma claro otras eosinofilas con nucleos
redondos hipercromicos.

con citoplasma claro otras eosinofilas con nucleos redondos
hipercromicos, células que forman masas con ausencia de
venas centrales y ademas marcada fibrosis rodeando tejido
tumoral.

Se realizo la valoracion por el servcio de oncologia clinica
donde se determina realizar quimioterapia neoadyuvante
es base al esquema SIOPEL esquema de segunda linea con
Cisplatino 90mg/m2, Vincristina 1,5mg/m2 , 5 -FluoroUracilo
600mg/m2 realizando 4 ciclos cada 21 dias en 6 meses
bajo el siguiente esquema por tratarse en su clasificacion
PRETEXT IV al estar afectada el 90% del higado sin
metastasis documentada otros organos. Ademas que para el
incio de tratamiento se obtuvo niveles de alfafetoproteina de
100ug ml, existiendo en la tomografia de control posterior a
quimioterapia neoadyuvante hubo remision de las lesiones en
un 40% aproximadamente, se hizo un resumen comparativo
de la disminucion de lesiones (Figura 3).

Se realizd una junta médica con oncologia clinica,
quirargica y hepatologia para poder en este sentido proponer
como tratamiento erradicado el transplante hepatico ortotopico
vs donante vivo. El cual se plantea realizarse en vista que no
hay progresion de lesiones. Por lo que el paciente acudira

a Sao Paulo Brasil para realizarse la misma. Actualmente
se encuentre 2 afios de supervivencia de enfermedad y sin
recidivas documentadas hasta el momento.

Discusion

Al constituirse el hepatoblastoma uno de los tumores de
la infancia poco frecuentes en presentacion en la edad adulta
se presenta este caso clinico ya que hubo una respuesta
favorable para el paciente para poder mantenerlo libre de
la enfermedad en la actualidad. Por lo general este tipo de
tumores tiene un pronostico malo cuando se presenten en
la edad adulta. Para el diagnostico se tiene una clinica muy
frecuente en presentacion con hepatomegalia como en el
caso clinico.

El hepatoblastoma es cancer infrecuente en la infancia
(incidencia anual: 0,5-1,5/1.000.000) y que se presenta entre
los seis meses y cinco afios de vida aproximadamente®. En
1958 se describid el primer caso de hepatoblastoma en el
adulto’® y hasta junio de 2012 se habian recogido 45 casos
publicados recientemente por Rougemont'. Al igual que los
casos pediatricos, se puede presentar como presentan como
una lesion ocupante en higado, la mayoria de las veces
asintomatica y sin antecedentes de hepatopatia, aunque en
los adultos se ha referido infeccion viral previa con Hepatitis
A, By Cenel 25 % de los pacientes, como ocurria en nuestro
caso clinico.

Aproximadamente en el 25 % de los hepatoblastomas
de la adultez se ha referido la coexistencia de fibrosis y
cirrosis'. Se han mencioando componentes mesenquimales,
reminiscentes de fibrosarcoma, osteosarcoma,
condrosarcoma, angiosarcoma o rabdiomiosarcoma®.

Se ha visto que en el 90 % de los casos de la infancia la
alfafetoproteina estd muy elevada y es un marcador de la
respuesta al tratamiento quimioterapico?.

Los celularidad mas comun encontrada son los
hepatoblastos originados desde el endodermo hepatico,
o los de células bipotenciales del progenitor diploide,
los cuales pueden diferenciarse en los hepatocitos o en
los colangiocitos'’#.Una mutacion en la via Wnt/B-catenina
se ha constituido recientemente en una sefial que distingue a
los hepatoblastomas en la infancia y que ha sido reportada en
el 50-90 % de los casos’.Los hallazgos pleomorficos de

TAC
ABDOMEN LOB DER LOB IZQ
6/10/17  21x13 cm 95mm
5/1/18 19x17 cm 75mm
7/3/18 13X12 cm 50mm

1/10/18 11x10 cm _calcificaciones

Figura 3: imagen de la izquierda al
inicio de QT, imagen de lado derecho
post QT adyuvante, comparacion de
series tomograficas en remision de
tamano. Fuente: expediente clinico
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los hepatoblastomas pueden determinar el origen comin
de las células pluripotenciales, lo que permite observar
los aspectos epiteliales (hepatocitos y colangiocitos),
asi como los fenotipos mesenquimales (endotelio
y sinusoides)®. Sin embargo, como se menciond con
anterioridad, el diagnostico gold estandar siempre ha sido
el resultado del estudio histoldgico de piezas quirtrgicas o
de necropsias'’.

Para su estatificacion en nuestro paciente se ha utilizado el
sistema PRETEX (pretreatment extent) definido por el grupo
europeo SIOPEL (http//www.siopel.org), en funcién del
procentaje de afeccion segmentaria hepatica con prediccion
a la respuesta al tratamiento oncoldgico neoadyuvante que
en el caso del caso clinico se ha clasificado como PRETEXT
IV por la extension en el higado.

La reseccion oncologica con bordes libres (R0) es el
tratamiento estandar, aunque debido a su evolucion silente,
muchoscasos sonirresecables en el momento del diagnostico.
Los resultados globales son escasos de evidencia, con una
supervivencia global al afio del diagnostico del 24 %. En
los candidatos no resecados la supervivencia es del 0 %, y
en los resecados del 41 %. Se ha descrito una supervivencia

anual mejor en los pacientes menores de 45 aflos (42 %) frente
a los mayores de 45 afios (0 %)'.

Tambien por otra parte se ha confirmado la buena respuesta
a la quimioembolizacion neoadyuvante intraarterial (TACE)
con cisplatino y epirubicina; varios otros oncologos han
descrito la eficacia de la TACE en recurrencias intrahepaticas.

Para el caso de nuestro paciente si tenia bordes irresecables,
pero gracias a la quimioterapia neoadyuvante se redujo en
un 40% las lesiones para posteriormente poder ser evaluado
por la edad del paciente sea candidato a transplante hepatico
ortotopico.

Con todo lo anteriormente visto, el tratamiento y el
pronodstico del hepatoblastoma infantil son mucho mas
alentadoras que en los adultos. En nuestro caso clinico hasta
el momento se ha logrado la supervivencia del paciente y
hasta el momento con altas posibilidades de encontrarse libre
de la actividad de la enfermedad si califica como candidato
de transplante hepatico. Por parte del servicio de medicina
interna ha sido muy satisfactorio hacer tanto la identificacion
de la patologia y mas alin tener la posibilidad de hacerle un
seguimiento a largo plazo en nuestro paciente.
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