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Y  Reporte de caso

Reseccion de hepatoblastoma y vena cava
inferior en un lactante: reporte de caso

Martinez-Flores JG°, Montes-Tapia FF°, Granados-Hernandez DM®, Mares-Gil JE°

Resumen

El hepatoblastoma es el tumor hepatico mas frecuente en la infancia. Su estratificacion utiliza el
puntaje PRETEXT en base al sistema de Couinaud. Se considera a la etapa IV como casos inoperables
y con peor prondstico. Su manejo consiste en quimioterapia neoadyuvante con revaloracion de
resecabilidad parcial o total con trasplante hepatico, segin el POSTTEXT.

Reportamos el caso de un lactante, con diagnostico de hepatoblastoma quimiosensible, PRETEXT IV,
con invasion a vena cava retrohepatica y metastasis pulmonares, a quien se realiz6 una
trisegmentectomia derecha junto con la reseccion de la vena cava retrohepatica, gracias a la presencia
de circulacion colateral de la vena acigos. Ofreciendo esta técnica como una opcion curativa para
nuestro paciente.

La reseccién de la vena cava inferior retrohepatica por invasion tumoral, puede ser técnicamente
factible y util para permitir margenes quirirgicos libres asi como ser una opcion terapéutica
potencialmente curable en pacientes seleccionados.

Palabras clave: Hepatoblastoma, Vena cava, PRETEXT

Hepatoblastoma and inferior vena cava resection

in a toddler
Abstract

The hepatoblastoma is the hepatic tumor more prevalent in infancy. The stage of the hepatoblastoma is based upon the
PRETEXT system. Stage IV is considered not surgical and confers the worst prognosis. The treatment of this stage is
based in neoadjuvant quimiotherapy and posterior partial or total hepatectomia plus hepatic transplantation,
accordingly with the POSTEXT.

We report the case of a toddler with stage IV quimiosensitive hepatoblastoma, with invasion of the retrohepatic vena
cava and pulmonary metastasis who underwent a right trisegmentectomy with resection of the retrohepatic vena cava.
This procedure was allowed by the presence of collateral circulation provide for the acigus vena, offering a curative
option for our patient.

The resection of the retrohepatic vena cava could be a feasible and useful alternative to allow partial hepatectomia with
clean boards, and offer a potential cure in selected patients
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Introduccion

El hepatoblastoma es el tumor hepatico més frecuente en la
infancia. Tiene una incidencia anual de 5/1'000,000 en nifios
menores 4 afios de edad'. Representa el 80% de todas las
neoplasias hepaticas malignas y el 1% de todos los canceres
durante la infancia’.

El diagnéstico se realiza antes de la edad de 5 afios en la
mayoria de los casos, con una edad media de 19 meses’. Se
presenta en forma de tumoracion abdominal asintomatica y
en algunas ocasiones, se acompafla de sintomas generales
como anorexia, pérdida de peso, dolor, ictericia, anemia o
fiebre’. El unico marcador de utilidad clinica para el
diagnostico y monitorizacion del tratamiento es la
alfafetoprotina (AFP)', que se encuentra elevada en el 70 a
90% de los casos, mientras que un nivel bajo de AFP al
momento de la presentacidén, se asocia con un mal
pronostico’. Los estudios de imagen como ultrasonido (US),
resonancia magnética (RM) y tomografia computarizada
(TC) de abdomen ofrecen informacion util respecto a la
localizacidn, invasion a estructuras anatdmicas circundantes
y metéstasis’. La RM de abdomen nos proporciona
informacion acerca de las relaciones del tumor, mientras que
la TC apoya en el estadio y orientacién con respecto a
estructuras vasculares (vena cava inferior, vena hepdtica y
sistema venoso portal). La Sociedad Internacional de
Oncologia Pediatrica (SIOPEL) en sus recomendaciones del
Grupo para Tumores Hepaticos de la Infancia’ insta a la
confirmacién diagndstica mediante una biopsia hepatica la
cual puede ser guiada por ultrasonido, laparoscopica o cirugia
abierta.

Actualmente, los esquemas de estratificacion de los cuatro
grupos lideres para el estudio de higado Children's Oncology
Group (COG), SIOPEL, Sociedad Alemana de Oncologia y
Hematologia Pedidtrica (GPOH) y Grupo de Estudio
Japonés para Tumores Hepaticos Pediatricos (JPLT) utilizan
el sistema PRETEXT, POSTTEXT, histologia, presencia de
enfermedad metastasica y niveles de AFP al diagndstico™ .

Mediante el sistema PRETEXT en base al sistema de
segmentacion de Couinaud, se considera como etapa IV a
casos inoperables y de peor pronodstico. El manejo inicial de
PRETEXT 1V, consiste en administrar quimioterapia
neoadyuvante a base de cisplatino con revaloracion de
resecabilidad quirurgica cada dos ciclos hasta un total de
cuatro ciclos y, posteriormente realizar una hepatectomia
parcial o total con trasplante hepatico; segun el
POSTTEXT?. Indicadores de irresecabilidad, se consideran
al involucro tumoral de los vasos sanguineos hepaticos (vena
cava inferior (VCI), las tres venas hepaticas o la bifurcacion de
la vena porta) como limitante para la realizacién de
hepatectomias parciales, estos pacientes son candidatos a
trasplante hepatico.

Reportamos el caso de un paciente masculino, lactante
mayor, con diagnéstico de hepatoblastoma quimiosensible,
PRETEXT IV, con invasion a vena cava retrohepatica y
metastasis pulmonares, a quien se realizd una
trisegmentectomia derecha junto con la reseccion de la vena
cava retrohepatica, gracias a la presencia de circulacion
colateral de la vena 4cigos. Ofreciendo esta técnica como una
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opcion curativa para nuestro paciente.

Caso clinico

Se trata de un paciente masculino de un afio de edad, sin
antecedentes perinatales de importancia, quien fue remitido
para valoracién de masa hepatica. Inicid su padecimiento a
los 6 meses de vida al presentar aumento del perimetro
abdominal, 3 meses después se acompafio de tinte ictérico y
pérdida de peso; fue hospitalizado para su valoracién donde
se detectd una masa abdominal que comprometia flanco e
hipocondrio derecho, la TC de abdomen mostré6 una
tumoracion hepatica soélida con presencia de multiples
calcificaciones, se realiz6 biopsia hepatica que reportd
hamartoma de vias biliares.

A su ingreso se encontraba con peso de 6.8 kg, ictericia
generalizada, sin compromiso cardiopulmonar; abdomen
globoso ruidos peristalticos presentes, asi como con presencia
de red venosa colateral y masa palpable en hipocondrio y
flanco derecho, bien delimitada, cuyo borde inferior se
localizaba en la fosa iliaca derecha, de consistencia dura, lisa
no dolorosa.

Los examenes de laboratorio reportaron Hb 8.6 g/dL,
plaquetas 637,000, tiempo de protrombina 18.1 seg, tiempo
pacrial de tromboplastina de 46.4 seg, TGO 371UI/L, TGP
81UI/L, DHL 575 UI/L y albimina sérica 4.1 g/dL. Se
realizd determinacién de AFP, la cual se encontraba en
niveles de >1210 ng/mL y la subunidad B de gonadotropina
corionica (B-HCG) en 5505 mUI/mL. Se realiz6 TC de torax
y abdomen contrastado en el que se identificaron multiples
imagenes nodulares hiperdensas de bordes irregulares, mal
definidas, que captaban material de contraste, sugestivas de
enfermedad metastasica en ambos pulmones; en abdomen se
reportd higado aumentado de tamafio condicionado por una
gran masa solida que ocupaba todo el l6bulo hepatico
derecho con calcificaciones y captacidon de contraste sugestiva

Figura 1. A) TC de abdomen contrastado que muestra una masa solida en el 16bulo hepatico derecho
con importante contenido calcico y captacion heterogénea de material de contraste sugestiva de
Hepatoblastoma, multiples lesiones hipodensas en l6bulo hepatico izquierdo con captacion periférica
de contraste sugestivas de enfermedad metastasica. B) TC de abdomen contrastado en el que se
observa hepatoblastoma en 16bulo hepatico derecho y lesiones metastasicas en bazo. C) US Doppler
hepatico que identifica la presencia de material ecogénico dentro de la Vena Cava Inferior que
corresponde aun trombo en su interior.
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de hepatoblastoma, asi como metdstasis hepaticas en 16bulo
hepatico izquierdo (Figura 1A).

Se realiz6 biopsia por aspiracién de aguja fina (BAAF)
guiada por ultrasonido del tumor hepatico derecho con
reporte histolégico compatible con hepatoblastoma. El
gamagrama 6seo se encontraba sin alteraciones. Los
resultados obtenidos permiti6o el diagnédstico de
hepatoblastoma, estadificindose segun la clasificacion de
SIOPEL en PRETEXTIV.

Se inici6 manejo con 6 ciclos de quimioterapia
neoadyuvante a base de cisplatino, adriblastina, vincristina y
5-fluorouracilo, con reduccion significativa en los niveles de
AFP (llegando a40ng/mL) en el dia 143. Se realiz6 nueva TC
de abdomen contrastado que demuestra gran masa
heterogénea en 16bulo hepatico derecho, de bordes lobulados
con multiples calcificaciones en su interior sin cambios
dimensionales respecto al estudio previo, ademas de lesiones
hipodensas en el polo superior del bazo sugestivas de lesiones
metastasicas, asi como trombosis de la VCI (Figura 1B) por lo
que se practico ademas, US Doppler hepatico que confirmé la
presencia del trombo dentro de la VCI y descartd involucro
tumoral de las venas suprahepaticas, vena porta y arteria
hepatica (Figura 1ICyD).

Se realiz6 abordaje quirurgico por incisiéon tipo Chevron
hasta llegar a cavidad peritoneal, observando tumoracion que
abarcaba los sectores anterior, medial y posterior, quedando
solo el sector lateral libre (segmento II y III) hipertrofiado; se
cortaron los ligamentos (falsiforme, triangular y coronario
derecho) hasta observar la cava retrohepatica, la cual,
presentaba involucro tumoral, quedando libres las venas
suprahepaticas y renales, por lo que se decidi6 pinzar la vena
cava en la region suprarrenal por aproximadamente 5
minutos, para apreciar cambios hemodindmicos, los cuales
no se presentaron y se realizd trisegmentectomia con
reseccion de la vena cava retrohepatica desde la region
superior a las venas renales hasta la region inferior a las
suprahepaticas.

El reporte anatomopatoldgico identificd tumoracion de
10.5 cm por 7.5 cm, solida y heterogénea compatible con
hepatoblastoma mixto (epitelial y mesenquimal), con bordes
quirurgicos libres de neoplasia incluyendo vascular (VCI);
vesicula biliar sin alteraciones histolégicas. El paciente
contind su manejo con 4 ciclos de quimioterpia, presentando
niveles actuales de AFP de4.5ng/dL en su seguimiento.

Discusion

El tratamiento del hepatoblastoma ha evolucionado
considerablemente durante las ultimas dos décadas. La base
de su tratamiento es la reseccion quirdrgica, sin embargo, esta
no siempre habia sido posible. Con la introduccion de la
quimioterapia neoadyuvante a base de cisplatino se ha
logrado que tumores previamente considerados irresecables
fueran satisfactoriamente removidos .

Las recomendaciones actuales del COG se basan
fuertemente en el grado PRETEXT para determinar si la
reseccion debe ser considerada. La reseccion al momento del
diagnostico s6lo se recomienda cuando se logre una remocién
completa con una segmentectomia o lobectomia no extensa
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(PRETEXTI01I, conal menos 1 cm de margen y no afeccién
macrovascular)”’. En contraste, las recomendaciones de
SIOPEL recomiendan el tratamiento previo con
quimioterapia en todos los casos, argumentando una
reduccion en la extension de la hepatectomia hasta en un 25%
deloscasos’.

El panorama no es tan claro para tumores PRETEXT III o
IV. Resecciones extensas (>80% de la masa hepatica) pueden
ser toleradas por nifios jovenes con hepatoblastoma y
alcanzar regeneracion completa en tres meses, a pesar de la
administracion de agentes quimioterapéuticos, ya que no
cuentan con una enfermedad hepatica subyacente y tienen
una excelente reserva hepatica’. Sin embargo, analisis del
estudio SIOPEL 1", muestran que en estos casos, el trasplante
hepatico (TH) de forma inicial cuenta con mejores resultados
que el TH de rescate, posterior a una recaida de una reseccion
inicial (sobrevida 87% vs 30% respectivamente). Lo que llevd
al grupo SIOPEL en sus guias para el tratamiento quirurgico
de hepatoblastomas quimiosensibles, el considerar a los
pacientes con PRETEXT I y IV candidatos a TH de forma
primaria’.

Venkatramani y cols." recientemente presentaron una serie
de 20 casos retrospectivos de pacientes con hepatoblastoma
atendidos en el Hospital del Nifio en Los Angeles (Children's
Hospital Los Angeles) de 1991 a 2008. Sobresale que 17 de sus
pacientes tuvieron involucro de la vena portal (P1 o P2) al
momento del diagnosticoy 11 de ellos disminuyeron su grado
(PO o P1) posterior a la quimioterapia, 16 nifios tuvieron
afeccion de las venas hepaticas al diagndstico (V1, V2o V3),y
8 de ellos, después de tres a cuatro ciclos de quimioterapia fue
posible disminuir su grado. En suma, el nimero de tumores
considerados como irresecables al momento del diagnostico
disminuyd de 20 a 4 después de tres o cuatro ciclos de
quimioterapia. En el estudio SIOPEL-3HR", se incluyeron
151 pacientes con hepatoblastoma PRETEXT IV, invasion
vascular, expasion extrahepdtica, enfermedad metastasica o
AFP <100 ng/mL al diagnéstico; 115 (78%) pacientes
tuvieron respuesta a quimioterapia logrando resecciones
completas a través de hepatectomias parciales (55.6%) o TH
(20.6%).

Los tumores que infiltran la VCI retrohepatica, han sido
considerados habitualmente irresecables. Se han reportado
series de casos de tumores hepaticos malignos que involucran
la VCI en los que se realiza reparacién o injertos de
reemplazo”.

Sin embargo nosotros reportamos un caso unico en el cual
elreemplazo y reparacion de la VCI asi como el TH, no fueron
necesarios gracias a la circulacién colateral de la vena acigos.
Se administraron 6 ciclos de quimioterapia preoperatoria con
adecuada respuesta, presentando disminucion de los niveles
de AFP de forma considerable. Los estudios de imagen
revelaron involucro y obstruccién de la VCI retrohepdatica con
redistribucion de flujo colateral hacia la vena acigos,
practicando una reseccion parcial hepatica con VCI
concomitante. La TC postoperatoria a los 4 meses demostrd
una excelente regeneracién hepatica con hipertrofia
compensatoria del l6bulo hepatico izquierdo, ademas de
observar pequefias lesiones metastasicas en bazo, las cuales se
defirieron para un manejo médico quirurgico posterior
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En conclusion la reseccidén de la VCI retrohepatica por
invasion tumoral, puede ser técnicamente factible y util para
permitir margenes quirargicos libres asi como ser una opcion
terapéutica potencialmente curable en pacientes
seleccionados.
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