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Resumen

Fundamento: el hepatoblastoma del adulto (HBA) es un tumor hepatico poco frecuente y con un mal pro-
nostico, lo cual contrasta con el hepatoblastoma infantil (HBI). Esta patologia aiin no ha sido comprendida
completamente y hasta la fecha, no se han reportado de forma adecuada més de 50 casos en la literatura
médica. Objetivo: presentar el caso de un paciente que fue egresado de nuestro hospital con el diagnéstico
de carcinoma hepatocelular, aproximadamente con 3 meses de anterioridad. Caso clinico: paciente mas-
culino de 60 afios con historia de alcoholismo y de ser un fumador inveterado. Fue ingresado en nuestro
hospital por dolor abdominal, en el momento del examen fisico, puso de manifiesto un tumor palpable en la
region del hipocondrio derecho. Este paciente habia sido egresado aproximadamente 3 meses atras, con el
diagnéstico de carcinoma hepatocelular, en el curso de una cirrosis hepatica. El hombre fallecié por causa
de la progresion de la enfermedad y la autopsia revelo la existencia de un HBA. Conclusiones: el HBA es
un tumor infrecuente, de grave prondstico y muchos casos son asintomaticos hasta el momento del diagnds-
tico. Dicho tumor, por lo regular, presenta un gran tamafio. Las enzimas hepaticas, la alfafetoproteina y los
estudios imagenologicos revelan el diagnéstico de un hepatocarcinoma, el cual es un tumor frecuente en los
adultos. Asimismo, el estudio histologico confirma el diagnostico. Debido a su mal pronéstico, y a las mejores
perspectivas de tratamiento en nifios, hoy en dia es l6gico utilizar el tratamiento pediatrico en los adultos. Se
necesitan mas estudios de investigacién para el manejo 6ptimo del HBA.
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Abstract

Background: In contrast to childhood hepatoblastoma, adult hepatoblastoma (HBA) is a rare and not-fully-
understood liver tumor with a poor prognosis. To date, about 50 cases have been adequately reported in the
medical literature. Objective: We present the case of a patient who was discharged from our hospital with a
diagnosis of hepatocellular carcinoma approximately 3 months before returning. Clinical case: A 60-year-old
male patient with a history of alcoholism and heavy smoking was admitted to our hospital for abdominal pain.
Physical examination revealed a palpable tumor in the right hypochondrium region. This patient had been
discharged approximately 3 months previously with a diagnosis of hepatocellular carcinoma in the course of
liver cirrhosis. The patient died, and the autopsy revealed an HBA. Conclusions: Adult hepatoblastoma is
an infrequent tumor with a severe prognosis. Many cases are asymptomatic until the time of diagnosis, and
the tumor is usually very large. Liver enzymes, alpha-fetus protein, and imaging studies lead to a diagnosis of
hepatocellular carcinoma which is a common tumor in adults. Histological study confirms the diagnosis. Due
to the poor prognosis for HBA in contrast to better prospects for treatment of hepatoblastoma in children, it is
logical to use pediatric treatment in adults. More research is needed for the optimal treatment of HBA.
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INTRODUCCION

Entre los tumores malignos del higado, el hepatoblastoma
es comun en las edades tempranas de la vida. Este tipo de
tumor ha recibido distintas denominaciones, pero la més
frecuente es la de tumor mixto maligno hepdtico, debido a
las diversas clases de células que podrian encontrarse en él.
Por su parte, el término blastoma no solia utilizarse cuando
este tipo de tumor aparecia en adultos. Sin embargo, se ha
aceptado al comprobarse que no existen diferencias entre el
hepatoblastoma del adulto (HBA) y el hepatoblastoma de
la infancia (HBI) (1).

Asi pues, el HBA es un tumor hepdtico poco frecuente
y con un mal prondstico, lo cual contrasta con el HBL
Ademds, aun no se comprende completamente (2). En
efecto, desde la primera descripcién del HBA, realizada
por Marx en 1904, con la denominacién de tumor mixto del
higado (1), no se han reportado adecuadamente mas de 50
casos en la literatura médica (3).

En contraste con el HBI, los adultos con hepatoblastoma
tienen un prondstico fatal, con una media de vida de dos
meses y una sobrevida al afio de tan solo el 24 % (4). Se han
referido muchas teorfas sobre el origen embriogénico del
hepatoblastoma y sobre el papel que las células pluripoten-
ciales hepaticas desarrollan en esta entidad (S). En conse-
cuencia, el objetivo de este trabajo es presentar el caso de
un paciente con un HBA: el primero descrito y diagnosti-
cado en nuestro hospital.

CASO CLINICO

Paciente de 60 afos, agricultor, alcohdlico y fumador inve-
terado, que ingresé en nuestro servicio por causa de un
dolor abdominal y una masa tumoral en el hipocondrio
derecho. El hombre, ademds, contaba con el antecedente
de haber sido egresado de este hospital hacia tres meses,
debido a un diagnéstico de hepatocarcinoma, instalado en
una cirrosis hepdtica.

El paciente refiri6 malestar general, dispepsia, asi como
dolor epigéstrico y en el hipocondrio derecho, con varios
meses de evolucion y pérdida de 12 kg de peso. Ademas,
manifesté que no existié contacto con sustancias toxi-
cas y si con multiples animales domésticos. Asimismo, el
examen fisico puso de manifiesto una gran alteracién del
estado constitucional, palidez y sudoracion. El hombre se
present6 afebril, sin adenopatias en las cadenas gangliona-
res y con un ligero tinte ictérico en las escleras.

Entre tanto, el aparato cardiorrespiratorio se mostrd nor-
mal, con una presion arterial de 110/70 mm Hg, y una fre-
cuencia cardiaca de 112 Ipm. Se constato la presencia de una
tumoracion de consistencia dura y superficie lisa en el abdo-

men, la cual generaba dolor a la palpacion en el hipocondrio
derecho y que, ademds, rebasaba el reborde costal por 12 cm.
No se encontraron alteraciones en otros aparatos y sis-
temas, incluidos el aparato urolégico y el fondo de ojo, los
cuales resultaron normales. A continuacion, se describen
los estudios analiticos con resultados positivos (Tabla 1).

Tabla 1. Estudios analiticos realizados al paciente y que tuvieron
resultados positivos

Paraclinicos realizados Resultados Valores de
referencia

Hemoglobina 8 gldL 13,8-17,2 (g/dL)
Glucemia 2,8 mmol/L 40,7-50,3 %
Volumen corpuscular medio 70 Ft 82-92 Ft
Fosfatasa alcalina 890 UL 50-130 UL
y-glutamiltransferasa 560 U/L 8-35 U/L
Lactato deshidrogenasa 1105 UI/L 130-300 UI/L
Bilirrubina total 23 mmol/L 5,1-17,0 mmol/L
Bilirrubina directa 5,2 mmol/L 1,7-5,1 mmol/L
Tra’nsaminasa glutamico 420 U/L 5-35 UIL
pirivico
Transaminasa glutamico 440 U/L 5-30 U/L
oxalacética
Alfafetoproteina 1813 ng/mL 1-20 ng/mL
Velocidad de sedimentacion 101 mm/h 20 mm/h

globular

El resto de los exdmenes, incluidos iones, enzimas pan-
credticas, coagulacién y funcioén renal, fueron normales.
De otro lado, el antigeno de superficie para el virus de la
hepatitis B y el anticuerpo contra el virus de la hepatitis C
resultaron negativos.

La radiografia de térax mostré la existencia de un enfi-
sema pulmonar, mientras que el electrocardiograma (ECG)
confirmé una taquicardia sinusal. Asimismo, el ultrasonido
abdominal revel6 la presencia de una masa sélida de 12 a 15
cm, con bordes finos, consistencia firme y superficie nodular.

Entre tanto, la tomografia axial computarizada (TAC)
mostré la presencia de una gran masa hepdtica con dreas de
necrosis de aproximadamente 15 cm, con las mismas carac-
teristicas del ultrasonido.

En consecuencia, se intentd realizar una biopsia por aspi-
racién con aguja fina (BAAF) de higado. Sin embargo, los
familiares del paciente se negaron, en vista de que la condi-
cion del enfermo era muy grave y ya se sabia su diagndstico.
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El paciente fallecié como consecuencia de la gravedad de
su enfermedad. Por tanto, sobre la base de la politica ins-
titucional de mejoras en la prictica médica, se realizé un
estudio necrdpsico en el cual se observé de forma macros-
cépica un higado de gran tamafo (aproximadamente 15
cm), con bordes finos (Figura 1).

De otro lado, el estudio histopatolégico fue compatible
con un hepatoblastoma epitelial mixto del higado, tal y
como se observa a continuaciéon (Figuras 2y 3).

DISCUSION

El hepatoblastoma es un tumor maligno del higado, que
suele afectar a niflos menores de 2 afos y si no se extirpa
puede ser mortal (4). Dicho tumor tiene dos varian-
tes anatdmicas: el tipo epitelial y el tipo mixto epitelial y
mesenquimal. Este ultimo contiene focos de diferenciacién
mesenquimatosa, consistentes en mesénquima primitivo,
osteoide, cartilago y musculo estriado (6).

Figura 1. A. Corte del I6bulo derecho: obsérvese la masa tumoral, aparentemente bien delimitada, de aspecto abigarrado y con zonas blanquecinas

hemorrégicas. B. Obsérvese la lesion tumoral tipica.

Figura 2. Microfotografias que muestran el drea epitelial con un patrén fetal caracteristico, células uniformes, poliédricas, y con abundante grasa y
glucdgeno.
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Figura 3. A. Imagen histolégica de un campo del tumor, la cual muestra un patrén trabecular grueso y coldgeno, con células inmaduras centrales, dentro
de un 4rea epitelial tipica. B. Imagen histoldgica de otro campo del tumor, de tipo epitelial, que muestra un patrén de diferenciacion embrionario, con
células en disposicién mds discohesiva, y presencia de trabéculas. Obsérvese la cromatina irregular y el prominente nucléolo. H/E- 40X.

Estos tumores han recibido diferentes denominaciones,
algunas un tanto confusas, como tumor embrionario mixto
de higado, tumor mixto hepdtico del higado, hepatoblastoma
del adulto y hepatoblastoma mixto del adulto. Este tltimo
término es el mas aceptado en la actualidad (7).

De otra parte, el hepatoblastoma constituye un tumor
raro en la infancia, con una incidencia anual de 0,5-1,5 por
cada 1 000 000 de habitantes. Por lo general, se presenta
entre el sexto mes de nacimiento y los S afios (8).

Algunos autores senalan que el primer caso de HBA se
report6 en 1958 (9). En efecto, hasta hoy, segtin informan
Xiao y colaboradores (3), solo se han reconocido 50 casos
de pacientes con esta patologia.

El HBA se presenta de forma similar que en los casos
pedidtricos, en los cuales usualmente se observa una masa
en el cuadrante superior derecho. Estos hepatoblastomas
suelen ser asintomadticos y afectan a ambos sexos por igual,
con una media en el diagnéstico de 52 afos (5, 7).

Asimismo, no es habitual asociar el HBA con la cirrosis
hepatica. En efecto, es frecuente que existan calcificaciones
tumorales visibles radiograficamente, cuyo hallazgo no es
usual en otros tumores malignos del higado (4, 7). Esto no
fue reportado en nuestro caso descrito.

Por tanto, el HBA es un tumor de crecimiento lento, bien
tolerado por el paciente y con pocos sintomas. Suele haber
dolor, asi como frecuentemente aparece una masa palpable
que surge a los 2-4 meses del diagnéstico (10), tal y como

se observd en nuestro paciente en el momento en el que el
tumor adquirié un gran tamao y estuvo diseminado (10).

Estos sintomas se objetivaron en el enfermo y se asocia-
ron con manifestaciones de un sindrome constitucional
importante. Entre estas sefiales apreciadas en el paciente,
se observaron astenia, anorexia, gran pérdida de peso e
incluso ictericia por compresion del érbol biliar (1, 6, 7).

Entre tanto, en el 25 % de los casos, el HBA ha sido aso-
ciado con enfermedades del higado como la cirrosis hepé-
tica, la hepatitis por virus B y C (1). La existencia de estas
patologias no fue observada o demostrada en nuestro caso.

El diagnéstico del HBA siempre ha sido resultado del
estudio histologico de piezas quirurgicas o de necropsias
(1-7). Este tltimo escenario fue corroborado en nuestro
caso descrito, en cuyo paciente fue efectuada una necrop-
sia, que se realizo siguiendo la politica institucional de
mejoras en la practica médica.

De igual forma, el estudio imagenoldgico es de gran
valor, ya sea por ultrasonido abdominal, tomografia axial
o resonancia magnética. Estas pruebas permiten observar
una masa nodular de gran tamano, con un rango de 5-24
cm de didmetro, circunscrita por una fina capsular fibrosa
o pseudocapsular (1). Nuestro paciente presentd un tumor
de 15 cm, sin calcificaciones y sin cdpsula por la imageno-
logia. Cabe mencionar, ademads, que la alfafetoproteina se
encuentra elevada en mas del 50 % de los casos de HBA
reportados (1, S).
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Asi bien, la histologia del HBA ha sido comparada con la
del HBI (10). En efecto, el HBI epitelial se ha subdivido en
4 categorias histoldgicas: la forma fetal (1/3 de los casos), el
mixto fetal embriogénico (20 %), el macrotrabecular (30 %)
y el de células pequenas indiferenciadas (2-3 %) (6, 9).

En cerca del 25 % de los casos de HBA publicados, se
revelan condiciones como fibrosis y cirrosis (4). Adema4s,
se describen hallazgos con diferentes componentes mesen-
quimales que semejan las caracteristicas del fibrosarcoma,
el osteosarcoma, el condrosarcoma, el angiosarcoma y el
rabdomiosarcoma (1, 10).

Los componentes celulares mds comunes son los hepato-
blastos originados desde el endodermo del piso hepdtico,
o los de células bipotenciales del progenitor diploide, los
cuales pueden diferenciarse en los hepatocitos o en los
colangiocitos (1, 7, 8).

Una mutacién en la via Wnt/p-catenina se ha constituido
recientemente en una seial que orienta a los hepatoblasto-
mas en la infancia y que ha sido reportada en el 50-90 % de
los casos (11).

Los hallazgos pleomorficos de los hepatoblastomas
denotan el origen comun de las células pluripotenciales, lo
que permite observar los aspectos epiteliales (hepatocitos
y colangiocitos), asi como los fenotipos mesenquimales
(endotelio y sinusoides) (S, 10, 11). No obstante, como se
mencioné anteriormente, el diagndstico siempre ha sido el
resultado del estudio histolégico de piezas quirtrgicas o de
necropsias (1,9).

Dentro de este contexto, el tratamiento del HBA, como
el de todos los tumores hepiticos, es quirtrgico cuando el
diagnostico se realiza antes de la diseminacioén o del cre-
cimiento exagerado del hepatoblastoma. De esta forma, se
impide la reseccién hepdtica. En consecuencia, la completa
reseccién oncoldgica es la piedra angular del tratamiento,
fundamentalmente en aquellos casos en los que el enfermo
no presenta sintomas.

En el momento del diagndstico, la gran mayoria de
los pacientes presentan un tumor irresecable (12). El
tratamiento quirdrgico ha demostrado resultados muy
pobres: una supervivencia global del 24 % al afio. Sin
embargo, el afio de supervivencia en los casos de tumo-
res irresecables es del 0 %, mientras que en los resecables
esdel 41 % (1).

Se hareportado que los pacientes que han sido tratados, y
cuyos tumores han sido resecados en edades inferiores a los
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45 afos, tienen un mejor pronéstico (42 %), frente a aque-
llos enfermos mayores de 45 afios manejados de la misma
forma y cuyo pronéstico ha sido positivo enun 0% (1, 7).

Entre tanto, en los tumores que no han sido operados, la
quimioembolizacién arterial transcatéter sistémica con cis-
platino y pirarubicina ha demostrado una buena respuesta
a esta terapéutica (13).

Asi pues, el tratamiento y el pronéstico del hepatoblas-
toma en la poblacién infantil son mucho mejores que en
los adultos. Se han practicado diversos tipos de terapias
con vincristina, cisplatino y S-fluoracilo como tratamientos
adyuvantes, asi como otros métodos que incluyen la hepa-
tectomia o el trasplante de higado.

Gracias a estas alternativas, la supervivencia a los 5 anos
ha alcanzado el 75 %, con un 66 % libre de recurrencias. En
contraste, el prondstico en los adultos suele ser pobre, por
lo que la tinica opcidn de tratamiento vélida en la actualidad
es la cirugfa radical (siempre que esta sea posible), tanto del
tumor primario como de las metdstasis (14).

CONCLUSIONES

El HBA es un tumor infrecuente en edades superiores a
los S anos, pero en los adultos tiene un prondstico fatal.
Muchas veces es asintomético y cuando se manifiestan los
sintomas, el tumor ya presenta un gran tamano, razén por
la cual la terapéutica se torna dificil.

Esta patologia sugiere una alta sospecha diagnostica, ya
que los estudios de protocolo, como las enzimas hepaticas
y el tamizaje con alfafetoproteina, orientan hacia un tumor
hepatico. En el caso de nuestro paciente, se traté de un
hepatocarcinoma y no de un hepatoblastoma, tal y como
fue descrito. El paciente fallecid, pero su diagndstico se rea-
liz6 bajo el estudio histolégico, algo que suele omitirse en
los procedimientos de estos casos, dado su mal prondstico
y la inexperiencia para su manejo en los adultos.

Por tanto, y en vista de las similitudes bioldgicas, para el
manejo de la HBA parece légico implementar los esquemas
de estratificacién y control que suelen emplearse en el abor-
daje de la poblacién pediatrica.
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