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Resumen

Se presentan 20 pacientes con tumores hepaticos malignos que fueron tratados en el Hospital de Pediatria “Prof.Dr. J.P.
Garrahan” entre septiembre de 1987 y diciembre de 1993. 11 de ellos fueron hepatoblastomas, 7 sarcomas y 2 hepato-
carcinomas. Se perdieron del control 3 pacientes , 8 estdn vivos y libres de enfermedad y 9 fallecieron . El seguimiento
fue de 7 meses a 3 afios. En 12 se realizé la reseccién tumoral completa, 5 fueron irresecables y 3 no se operaron por
no reunir criterios de tratamiento quirrgico. Se realizaron 4 trisegmentectomfas ,5 lobectomias derechas, una izquierda
y 2 segmentectomias. En la operacion se utilizé control de los pediculos vasculares en todos los pacientes y en 2 exclu-
sién vascular total.

Palabras clave: Tumor hepitico - Hepatoblastoma - Hepatocarcinoma - Hepatectomia parcial.

Sumary

Since September 1987 to December 1993, 20 childs with malignant hepatic tumors were treated in the Hospital
“Prof.Dr.J.P.Garrahan” Eleven of them were hepatoblastomas, 7 sarcomas and 2 hepatocellular carcinomas. With a fo-
llow-up between 7 months to 3 years , 8 are ill free, 9 dead and 3 are out of control. The complete resection was perfor-
med in 12 patients, 5 were no resecable and 3 were not surgery indication. Trisegmentectomy was performed in 4 ca-
ses, 5 right lobectomy, one left and 2 segmentectomy. Total vascular clamping was used in 2 patients and the vascular
access control in all cases.

Index words: Hepatic tumors - Hepatoblastoma - Hepatocarcinoma - Hepatic resection.

Resumo

Sido apresentados 28 pacientes com tumores hepdticos malignos que foram tratados no Hospital de
Pediatria “Prof. Dr. J. Garrahan™ entre setembro de 1987 e dezembro de 1993. Onze deles foram hepatoblastomas, 7 sar-
comas e 2 hepatocarcinomas. Em 3 pacientes o controle foi perdido, 8 estdo vivos e livres da doenga ¢ 9 faleceram. O
seguimento foi de 7 meses a 3 anos. Em 12 foi realizada ressecgéo completa, 5 eram irressecdveis ¢ 3 niio foram opera-
dos por niio se enquadrarem nos critérios para o tratamento cirdrgico. Foram realizadas 3 trisegmentectomias, 5 lobec-
tomias direitas, uma esquerda e 2 segmentectomias. Durante a operagdo foi utilizado controle dos pediculos vasculares
em todos os pacientes e em 2 exclusiio vascular total.

Palavras chave: Tumor hepitico - Hepatocarcinoma - Hepatoblastoma.
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Introduccion

Los tumores sélidos de abdomen mds
frecuentes en edad pedidtrica son el tumor de Wilms y el
neuroblastoma. Les siguen en frecuencia las neoplasias
primitivas del higado, siendo el hepatoblastoma el tumor
mis frecuente'?

Desde la primera hepatectomia parcial
realizada con éxito por Raven en 1948°, los resultados de
esta cirugfa han ido mejorando progresivamente a partir
de los nuevos conceptos de Couinaud’, de Ton That
Tung’ y mds recientemente, con el uso de la exclusion
vascular total®. Este conjunto de adelantos han permitido
disminuir el sangrado intraoperatorio y reducir significa-
tivamente el tiempo quirtrgico.

Material y método

Entre setiembre de 1987 y diciembre de
1993 se trataron en el hospital Garrahan 20 pacientes con
diagndstico de tumor hepéitico maligno.

La ecografia morfol6gica y el Doppler
color, se utilizaron en todos los casos para localizar y
evaluar las caracteristicas y las relaciones vasculares de
la masa® La TAC se realizé para complementar las imd-
genes ecogrificas y en tres pacientes se realizé ademds
una RMN y en uno una arteriografia.

Se dosaron los niveles séricos de alfa
feto proteina (AFP) en todos los pacientes..Este marca-
dor se utilizé también para el seguimiento postoperatorio.
Se certifico la estirpe histologica del tumor utilizando di-
ferentes técnicas para la obtencion de muestras: en 11 pa-
cientes se realizo biopsia a cielo abierto , en 3 se efectué
la puncién biopsia hepdtica con aguja de Menghini (He-
pafix Braun), bajo control ecogréfico. En los tltimos dos
afios se incorpord la puncién con aguja fina (PAF) téeni-
ca de ficil ejecucién una vez adquirida la experiencia,
efectudndose 6 PAF con muy buena correlacién diagné
tica cito-histolégica. Un paciente se operd sin biopsia
previa ya que los estudios por imédgenes y el nivel de AFP
mayor de 50000 UI orientaron fuertemente al diagndsti-
co de hepatoblastoma, que fue corroborado al estudiar la
pieza quirdrgica.

Con la certificacion histologica la pri-
mera decisidn terapéutica fue considerar la exerésis qui-
riirgica completa, que se admite hasta el presente como
el método curativo mds confiable. Se considera como
tumor resecable aquel limitado a un lébulo, con las ve-
nas cava y suprahepdticas remanentes libres, cuando no
invade el hilio y no hay metdstasis a distancia. En los
tumores irresecables o los raros casos de enfermedad
metastdsica al momento del diagnéstico y con histologia
de hepatoblastoma o hepatocarcinoma, se inicié poli-
quimioterapia neoadyuvante segin el protocolo del
Children’s Cancer Study Group (CCSG-823F) que utili-
za 4 ciclos de cisplatino y adriamicina cada 21/28 dias
como tratamiento de induccién prequirtrgico. Frente a
una respuesta favorable, con disminucién de la masa tu-
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Figura 1: signos y sintomas de comienzo,

moral del 50% o més y estimando factible la reseccién
completa, ésta se adelantd sin completar los 4 ciclos'.

En casos similares con histologia de
sarcoma el esquema (SIOP-MMT 89) incluy6 ifosfami-
da, vincristina y actinomicina D con o sin el agregado
de etoposido, carboplatino y 4 epi-adriamicina en 3 ci-
clos cada 21 dias, con la posibilidad de adelantar la exe-
résis quirirgica con el mismo criterio anteriormente ex-
puesto’’.

En los casos de enfermedad metastdsi-
ca al diagndstico, se utilizé quimioterapia en el intento de
controlar los focos secundarios antes de decidir la resec-
cién quirirgica del tumor primitivo.

El seguimiento fue realizade por un
equipo multidisciplinario compuesto por oncélogos, cli-
nicos, cirujanos v especialistas del drea de imdgenes.
Consistié en controles clinicos con frecuencia semanal o
quincenal, ecografia mensual o bimensual, TAC cada 6
meses, AFP en los hepatoblastomas con frecuencia varia-
ble segiin los niveles, por tltimo la cirugia de “second
look™ fue utilizada en los pacientes con histologia de sar-
coma.

Resultados

La incidencia por sexos fue igual, 10
casos de cada uno. El lapso entre la aparicién de los pri-
meros sintomas hasta el diagndstico tuvo un promedio de
29 dias con un rango entre 1 y 150 dias. Los motivos de
consulta mas frecuentes, fueron la presencia de una ma-
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Sarcoma
35% (7)

Hepatocar
10% (2)

Figura 2: histopatologia: incidencia de los distintos tumores.

Hepatectomia derecha n=3
Trisegmentectomia n=4
Hepatectomia izquierda =1
Segmentectomia VI/VII n=2
Total=12

Tabla I: tipo de hepatectomia.

Vivos a la fecha

erdidos
de control

Figura 3: seguimiento y resuliados del tratamiento.

sa abdominal palpable en 9 casos y dolor en 7 casos (Fi-
gura 1).

El hepatoblastoma fue predominante ¢n
esta serie, con 11 casos (55%), con una media para la
edad de 2.5 afos y un rango entre 1 y 9 afos. El segundo
tumor fue el sarcoma con 7 casos (35%), cuya media pa-
ra la edad fue de 5.4 afios y rango entre 2 y 7 aiios. Fi-
nalmente 2 pacientes de 13 y 17 aiios tuvieron diagnosti-

co de hepatocarcinoma uno de ellos del tipo fibrolamelar’
(Figura 2).

Fue necesario rectificar el diagnéstico
inicial en dos pacientes, el primero de hamartoma a sar-
coma indiferenciado y en el segundo de hepatoblastoma
a hepatocarcinoma .

Del total de pacientes (n=20), 3 se per-
dieron de control, 9 fallecieron y 8 estdn vivos a la fe-
cha (Figura 3). Hubo un solo deceso atribuible a la ci-
rugia.

En 12 pacientes se pudo realizar la re-
seccién completa del tumor. En 5 se considerd irreseca-
ble y 3 no se operaron por no reunir criterios de trata-
miento quirirgico. En 2 pacientes se utilizé la exclusion
vascular total y en | clampeo de la vena cava inferior. En
los 9 pacientes restantes no fue necesaria ninguna manio-
bra de clampeo vascular, pero si efectuar el reparo de los
pediculos vasculares.

Las técnicas realizadas fueron: triseg-
mentectomia en 4 pacientes, hepatectomia derecha en 5,
izquierda en 1y segmentectomias VI-VIL ¢n 2 casos
(tabla 1).

De los 11 hepatoblastomas en 7 se efec-
tué reseccién completa, 3 no se operaron por enfermedad
diseminada y 1 se encuentra en quimioterapia, Cinco pa-
cientes se encuentran vivos, 4 fallecieron y 2 se perdieron
de control.

De la serie de 7 sarcomas en 4 se clec-
6 reseccion completa y 3 no se operaron. Dos pacientes
se encuentran vivos, 4 fallecieron y 1 se perdié de con-
trol.

De los 2 hepatocarcinomas, uno fue re-
secado(fibrolamelar), Permaneciendo libre de enferme-
dad hasta la fecha . El otro considerado irresecable falle-
cié por progresion de la enfermedad.

Del total de los 17 pacientes seguidos
8 estdn vivos a la fecha con una sobrevida del 47% y un
rango de seguimiento entre 7 meses y 3 afios. Los pacien-
tes no resecados fallecieron todos.

Los niveles séricos de AFP resultaron
significativamente elevados en la casi totalidad (10/11)
de los pacientes en que se realizé el diagndstico de hepa-
toblastoma. Todos ellos las normalizaron en el postope-
ratorio inmediato; valores posteriores en ascenso signifi-
caron siempre recidiva local y/o metésta:

Discusion

Existen factores fundamentales para
definir el pronéstico: el tipo histolégico y la posibilidad
de exéresis completa del tumor.

En el hepatoblastoma, que en el 5% de
los casos se encuentra asociado con distintos sindromes
como el Beckwith, Prader-Willy, etc.'*"”, los sintomas de
comienzo son inespecificos: anorexia, palidez y pérdida
de peso; la ictericia y las alteraciones del hepatograma
son poco frecuentes, por lo que al no haber signos que
orienten a enfermedad hepitica, se demora su diagndsti-
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co. Pueden verse a veces signos de estimulacién hormo-
nal temprana como aparicion de vello pubiano o cambio
en la voz, debido a la produccién de gonandotrofina co-
rionica por las células tumorales.

En la literatura se menciona un franco
aumento de la AFP en el 75-96% de los casos. En esta se-
rie se dosé AFP con valores altos significativos enl0 de
11 hepatoblastomas.

Segun King los métodos de diandstico
por imdgenes (TAC, ecografia, RNM) informan al ciru-
jano con un 80% de seguridad la factibilidad de resec-
cién tumoral. Los mejores resultados del tratamiento
quirdrgico se observan en aquellos pacientes en que se
pudo realizar la reseccion completa con margen de segu-
ridad macro y microseépico y que no presentan invasion
vascular. En el grupo de pacientes con estas caracteristi-
cas la sobrevida alcanza al 79%. De no ser posible la
reseccién con buen margen, la sobrevida no supera el
26%",

Algunos recursos técnicos permiten
afrontar con mayor seguridad la cirugia de estos tumo-
res con considerable riesgo de sangrado: uno de ellos es
la técnica de exclusion vascular hepdtica que permite
una isquemia caliente de hasta 60 minutos, con un mini-
mo sangrado, facilitando resecciones amplias con ma-
yor seguridad intraoperatoria. Otro recurso que fue uti-
lizado en nuestra serie fue el reparo de los pediculos
vasculares, previo a la seccién del parénquima, permi-
tiendo asi la seguridad que ante cualguier accidente por
lesién vascular, pudiera trasformarse rdpidamente en
una exclusién vascular completa y resolver el proble-
ma.. La ecografia intraoperatoria es de gran utilidad pa-
ra determinar invasién tumoral insospechada y la pre-
sencia de nodulos tumorales en tejido hepitico presumi-
blemente sano.

La estirpe histolégica de este tumor
muestra una paridad entre la forma epitelial (56%) y la
mixta (44%) en las grandes series presentadas en la lite-
ratura. Los tumores epiteliales tienen un 31% de la varie-
dad fetal y 19% en la forma embrionaria, marcando esta
diferencia histolégica un prondstico distinto, la mayoria
de los grupos internacionales reconocen como grupo de
buen pronéstico a la forma fetal pura.

El carcinoma hepatocelular a diferen-
cia del anterior se presenta en pacientes con una edad por
encima de los 10 afios. Se encuentra asociado a pacien-
tes portadores de hepatitis B, cirrosis o enfermedades de
tipo metabélicas como la tirosinemia. Si bien la ruptura
tumoral es poco frecuente, en nuestra serie un paciente
con hepatocarcinoma fibrolamelar, presenté esta forma
de comienzo.

Los dos tipos histologicos son el carci-
noma hepatocelular puro y el fibrolamelar, este dltimo de
mejor prondstico. La sobrevida es baja, alcanzando el 15-
17% a los 2 afios"”

El sarcoma indiferenciade es un tumor
poco frecuente, pero que en esta serie fué de 35%. El ran-
go de edad es de 6 a 10 afios y presenta una alta mortali-

dad, 9% de sobrevida a los 2 aiios.

En la actualidad se discute la opcién del
trasplante hepdtico en los tumores irresecables sin exten-
sion extrahepatica.

La mortalidad de los tumores hepdticos
malignos en la infancia contintia siendo clevada si bien el
prondstico ha mejorado sensiblemente en los idltimos
aiios. Esto responde fundamentalmente a tres factores:

1) Los nuevos métodos de diagnéstico
por imdgenes: La ecograffa y el eco-doppler color son
métodos-de diagndstico de ficil acceso. no invasivos que
aportan sobre la ubicacion, tamaiio y relaciones vascula-
res del tumor, estos con el complemento de la TAC y la
RMN, hacen innecesaria la arteriografia en la mayoria de
los casos.

2) Los avances en el tratamiento qui-
mioterdpico: La reduccion del tamafio tumoral logrado en
algunos casos han hecho posible tanto la exéresis de tu-
mores considerados previamente irresecables, como una
mayor efectividad sobre la enfermedad residual ",

3) Los avances en el tratamiento quirtr-
gico: La implementacién de nuevas técnicas anestésicas,
la exclusion vascular total, técnica que disminuye drdsti-
camente el sangrado durante la exéresis y los cuidados
postoperatorios en las modernas unidades de terapia in-
tensiva,han permitido cirugias de gran magnitud con ex-
celente recuperacién, mejorando pnr lo tanto el prondsti-
co de esta enfermedad.
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