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Resumen

Los tumores primarios de higado son extremadamente
raros en pediatria, el 60% son malignos. El Hepatocarcinoma
ocupa el segundo lugar en frecuencia, su origen se relaciona
en su mayoria con enfermedades hepéticas cronicas de
etiologia viral; como la hepatitis B, solo un 20% tienen un
origen no cirrético no viral. Es mas frecuente en adolescentes
masculinos. Debido a su elevada agresividad el Hepato~car-
cinoma presenta un pronostico sombrfo a pesar de los
recientes avances, tanto en el diagndstico como en el
tratamiento del mismo. Se presenta un adolescente
masculino de 13 afios de edad, con clinica de ictericia
obstructiva y colangitis ascendente, [a cual se atribuyé en
un principio a malformacién congénita de las vias biliares
extrahepadticas, resultando posteriormente Hepatocar-
cinoma, el cual se desarrollc en un periodo aproximado de
7 meses, con una sobrevida de apenas un afio a partir del
inicio de su enfermedad.
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Abstract

The primary tumors of liver are extremely strange in pe-
diatrics, 60% is wicked. The Hepatocarcinoma occupies the
second place in frequency, its origin is related in its majority
with chronic hepatic ilinesses of viral etiologia; as the hepa-
titis B, alone 20% not has an origin non viral cirrético. It is
more frequent in masculine adolescents. Due to their high
aggressiveness the Hepatocarcinoma presents a somber
presage in spite of the recent advances as much in the diag-
nosis as in the treatment of the same one. A 13 year old
masculine adolescent is presented, with clinic of obstruc-
tive jaundice and upward colangitis, which 1 attribute you in
a principle to congenital malformacion of the roads biliares
extrahepéticas. Being Hepatocarcinoma later on the one
which you development in an approximate period of 7
months, with a sobrevida of hardly one year starting from
the beginning of their iliness.
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CASO CLINICO

Introduccion

neoplasias en pediatria . Los tumores primarios de

higado son extremadamente raros, y desafortuna-
damente, entre el 60 y el 67% son malignos #, El Hapa-
tocarcinoma (HCC) ocupa el segundo lugar en frecuencia
entre las neoplasias malignas del higado, con predominio
en la adolescencia. En la mayoria de los casos, su etiologia
se relaciona con cirrosis y con los virus de la Hepatitis B y
C, tanto en sus formas de portadores crénicos como en los
resultantes de la exposicidn congénita ¥, existe apro-

ximadamente un 20 % que no tienen origen viral ni cirrético
)

I os tumores hepaticos representan del 1 al 2% de las

A pesar de los grandes avances en el tratamiento de los
tumores malignos de higado, el comportamiento biolégico
altamente agresivo del HCC, permite solo un 35% de
sobrevida a largo plazo en aquellos susceptibles de
reseccidn quirirgica completa #, La clinica usual de los HCC,
es la presencia de masa palpable abdominal asintomatica
que puede aumentar de tamano, y presentar dolor abdomi-
nal o pérdida de peso ¥,

En el presente trabajo se expone &l caso clinico de un
adolescente masculino de 13 afos con HCC de origen no
viral, ni cirrético quien presentd clinica atipica dada por:
ictericia obstructiva con dilatacién de las vias biliares intra
y extrahepaticas, y con hallazgos endoscépicos de una
papila macroscopicamente alterada: estenosis y tejido fria-
ble (de facil sangramiento). Habiéndose realizado en dos
ocasiones esfinterotomia endoscoépica, practicandose toma
de biopsia que reporto atipias celulares, las cuales fueron
interpretadas por el servicio de Gastroenterologia, como de
origen inflamatorio. Basandose en lo expuesto anterior-
mente, se plantea la duda diagnodstica de la etiologia real
del tumor: ;se deberia tomar como un tumor primaric de
higado o como un tumor primario de vias biliares? Cono-
ciéndose que las caracteristicas microscopicas pueden ser
confusas ™. El paciente presentd una sobrevida de apenas
un afio a partir del inicio de su enfermedad, falleciendo por
insuficiencia hepatica por diseminacion tumoral en el
parénguima hepaético.

Reporte del caso

Adolescente masculino de 13 anos de edad, quien
presentd clinica de ictericia y malestar general de una
semana de evolucién, con diagnéstico presuntivo de hepa-
titis viral sin confirmacién serolégica ni clinica. Consuita al
servicio de Gastroenterologia de adultos donde se realiza
Tomografia Axial Computarizada (TAC) donde se observan
dilataciones de las vias biliares intra y extrahepaticas, y
Pancreatocoledocografia Retrograda Endoscopica (PCRE)
que reportan estenosis filiforme de 1/3 distal de colédoco
y estenosis de la papila; se realiza en el mismo acto
esfinterostomia. El paciente presenta clinica de pancreati-
tis y colangitis ascendente, por lo que se procede a nueva
PCRE, evidencidndose estenosis persistente de la papila,
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por lo que se le coloca endoprétesis en colédoco (10 fr).
Con evoluciéon satisfactoria solo por 15 dias, cuando recidiva
su clinica de colangitis ascendente, se estudia por TAC: se
evidencia migracién de la endoprétesis, se procede a nueva
PCRE con intento fallido de retiro de prétesis, se amplia la
esfinterostomia y se coloca nueva endoprétesis. En el
estudio control por TAC no se evidencia alteraciones de
las vias biliares ni del parénquima hepatico.

Un mes después es referido al servicio de Gastroen-
terologia Pedidtrica de nuestro centro, y basdndose en los
estudios antes mencionados, diagnostican quiste del
colédoco tipo | C. Es referido al servicio de Cirugia Pediatrica
para su resolucién quirdrgica. Se realiza laparotomia biliar
encontrando discreta dilatacion del colédoco sin evidencia
de quiste ni dilataciones de las vias biliares; superficie
hepéatica normal, llamando la atencién discreto aumento en
la consistencia de la cabeza del pancreas. Se hace cole-
docotomia y extraccién de la primera endoprétesis y se
mantiene la otra al constatar su buen funcionamiento.
Presenta evolucion satisfactoria y dos meses después se
retira la segunda endoprédtesis del colédoco via endos-
copica. Quince dias posteriores al retiro de la misma,
presenta crisis de colangitis ascendente; se realiza PCRE
observandose una paila friable (facil sangramiento), con
drenaje de pus y sangre a través de la misma. Se coloca
nueva endoprétesis de colédoco y se toma biopsia de la
papila; la cual reporta zonas de erosién del epitelio y
grupo de células atipicas, sugiriéndose una nueva toma
de muestra. Estos hallazgos son interpretados por
Gastroenterologia como cambios inflamatorios y no
consideran necesario repetir la biopsia. Cuatro meses
después prasenta nuevamente clinica de colangitis ascen-
dente, se realiza nueva PCRE, observando dilatacién sacular
de un tercio distal del colédoco y endoprétesis no funcio-
nante, la cual se retira y se coloca una nueva. Se sugiere
resolucion quirdrgica insistiendo en el diagnéstico de quiste
del coledoco, En vista del deterioro clinico del paciente y
ante la evidencia de una masa abdominal palpable en
epigastrio, el servicio de Cirugia Pediatrica orienta hacia la
realizacion de Resonancia Nuclear Magnética, en la cual se
evidencian imagenes muitiples en todo el parénquima
hepdtico de dificil interpretacién, por lo cual se pide
orientacion a renombrados especialistas en Hepatologfa. Se
realiza biopsia por puncién dirigida por ultrasonido con
hallazgos histopatdlogicos “normales”. Los marcadores
tumorales reportan Alfa-feto-proteina (AFP) elevadas. Al no
obtenerse orientacién diagndstica definitiva se procede a
laparatomizar, encontrandose los siguientes hallazgos:
higado aumentado de tamafio con multiples lesiones
tumorales, blanquecinas, sélidas distribuidas en ambos
lobulos, multiples adenopatias en mesenterio. Se toman
biopsias hepaticas en cufa y por puncién, y de ganglio
mesentérico. Se realiza endoscopia digestiva superior,
observando lesion mamelonante en papila, de la cual se
toma biopsia. El resultado de la biopsia hepética es
HEPATOCARCINOMA FIBROLAMELAR, ganglio mesen-
térico negativo y biopsia de papila insuficiente.

El paciente desarrolla en el postoperatorio mediato

clinica de insuficiencia hepética, es trasladado al hospital
oncolégico "Dr. Luis Razetl”, donde recibe quimioterapia sin
respuesta, falleciendo un mes después,

Discusion

El HCC es una entidad rara en nifios, representando
aproximadamente el 23 % de las neoplasias malignas del
higado en pediatria. Aunque pueden presentarse en
cualquier edad, se observa con mayor frecuencia en
adolescentes, con predominancia para el sexo masculino
de 41 con respecto al femenino ¥,

Es bien conocida su relacién con enfermedades hepa-
ticas preestablecidas como la Hepatitis B (HB), tanto en la
enfermedad activa como en su estado de portador en el
primer decenio de |la vida; ante la exposicidn in dtero al vi-
rus de la HB ¥. En zonas endémicas para la HB, |a incidencia
de HCC es elevada. También el HCC se ha relacionado con
la Hepatitis C, encontrando alrededor de un 65 % de
pacientes portadores de RNA para Hepatitis C, con antigeno
de superficie negativo para la HB, con diagndstico de HCC
“¥®. EIl HCC puede presentarse en pacientes con otros tipos
de hepatopatias metabdlicas e inflamatorias, como en nifios
con Tirosinosis, Enfermedad de Almacenamiento de Glucé-
geno, Deficiencia de alfaantitripsina, Hepatitis neonatal y
Atresia de vias biliares ™, Existe un 20 % cuya causa es
desconocida y puede presentarse en pacientes sin patologia
viral ni cirrética ™,

Los nifios con HCC presentan una clinica inespecifica
de dolor abdominal (40 %), masa abdominal (43 %),
distensién Abdominal (68%), Anorexia (23%) v pérdida de
peso (23%). Los hallazgos al examen fisico mas frecuentes
son; hepatomegalia (89 %) esplenomegalia (65 %) y ascitis
(52 %). La ictericia obstructiva y la hemobilia como resultado
de la invasién a los conductos biliares, es un aspecto raro y
muy tardio #35y7,

En el andlisis de nuestro caso expuesto, siguiendo la
clinica presentada y la cronologia de los hallazgos radio-
légicos y endoscépicos encontrados, se plantea la duda
diagnéstica en cuanto al origen real del tumor: fue realmente
un tumor primario de Higado: HCC, o se traté de un tumor
primario de vias biliares Colangiocarcinoma Ampular (CCA)
con metastasis hepaticas.

Los Colangiocarcinomas Ampulares (Adenocarcinoma de
los conductos biliares), presentan una frecuencia aproxi-
mada de 3.8 por 1.000.000 habitantes. Con predominio del
sexo masculino sobre el femenino de 2: 1. El tumor se
informa con mas frecuencia después de la sexta década y
es inusual antes de los cuarenta afios, aunque se han
descrito series que incluyen pacientes de 18 afios . 9y,
Las manifestaciones tempranas de los CCA son la ictericia
obstructiva extrahepatica, por lo comdin sin dolor, pero
algunas veces con bajos niveles de malestar constante "9,
El diagnéstico preoperatorio de los tumores biliares en gene-
ral, se basa en |la evidencia clinica y en los hallazgos
endoscopicos y radiolégicos, corroborados por los resul-
tados de las biopsias obtenidas durante la endoscopia. Sin
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embargo, durante muchos afios, la naturaleza de los tumores
biliares fue dificil de definir, ya que gran parte del material
para estudio derivada de pequefios fragmentos de biopsia,
cuya orientacion era a menudo dificil, o de material afectado
por procesos Inflamatorios o de autdlisis, Se han descrito
para la el diagnéstico de tumores de papila de Vater,
mediante biopsias endoscopicas; sensibilidad de apenas
un 21 a 37%, pero con una especificidad de 100%, llegando
a la conclusidon que las biopsias endoscépicas no es un
meétodo diagnéstico preoperatorio seguro para tumores de
papila ",

Desde el punto de vista histolégico, las lesiones que
pueden semejar un Colangiocarcinoma incluyen otros
tumores que invaden la pared ductal, tumores originados
de las células distintas a las epiteliales y cambios no
neoplédsicos. Se describe una forma de HCC esclerdtico que
se asemeja a un Colangiocarcinoma. Las caracteristicas
citolégicas pueden ser confusas, también puede hallarse
una llamativa formacién acinar en el HCC y las reacciones
con imunoperoxidasas para AFP pueden ser negativas. El
aspecto distintivo mas importante es la presencia de mucina
acida, cuya presencia, en general, no se ha informado en
los HCC, aunque se demuestra la existencia de mucina en
la variante tumoral fibrolamelar. Este hallazgo ha llevado a
los autores a considerar que la variante fibrolamelar es un
tumor mixto, compuesto por diferentes elementos
hepatocelulares, tanto del conducto como del parénquima,
En nifios la variante histolégica mas comun del HCC es el
carcinoma Fibrolamelar. La tincién inmunohistoquimica en
los colangiocarcinomas es positiva en aproximadamente un
80% para la queratina epidérmica, pero negativa para la
AFP. 14,

El diagnostico de los tumores, tanto hepaticos y de vias
biliares basado en las imagenes, ha mejorado notablemente
en los dltimos afios. En la gran mayoria de los casos
localizan el tumor primario, pero adn no son suficiantes para
diferenciar entre nédulos preneopldsicos y la transformacién
temprana de los mismos a neoplasias ®. Estos estudios
como el ultrasonido, la tomografia axial computarizada (TAC)
y la resonancia nuclear magnética (RNM), asumen un papel
vital en el manejo precperatorio y postoperatorio de los
tumores hepaticos y de vias biliares, ya que aportan la
informacién necesaria para establecer resecabilidad del tu-
mor y por lo tanto el pronéstico del mismo 9, La Ecoso-
nografia endoscopica es superior a la TAC y RNM para
detectar tumores periampulares, estando indicada en
aquellos casos con alta sospecha clinica, donde los otros
no dieron resultados "%,

En nuestro caso en cuestion, es importante resaltar que
en las CPRE vy los estudios tomogréficos iniciales, solo se
evidenciaron dilatacién de las vias biliares intra y extra-
hepaticas, no se observé ninguna alteracion del paréngquima
hepético o pancreatico, y en un lapso de aproximadamente
de seis meses en el control tomografico y en resonancia se
evidencia multiples lesiones en higado, sin alteraciones del
pancreas ni evidencia de adenopatias. Lo que puede sugerir
que desde un inicio la patologia se ubicé en la via biliar: en
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su extremo inferior (colédoco terminal), lo que se reafirma
por la mejoria clinica que el paciente present6 después de
la colocacién de la endoprotesis de colédoco. La orientacién
del cirujano en |la primera intervencién al no encontrar dilata-
ciones coledocianas que pudieran corresponder a quiste
del coledoco (diagndstico inicial), se procedié a retirar la
endoprotesis suelta dentro de la via biliar, por no ser funcio-
nante, dejando la que estaba actuando en el drenaje biliar,
dando asi oportunidad de clarificar el diagnéstico. En el
segundo acto quirdrgico se descartd definitivamente el
diagnostico de quiste de colédoco, y se constatd la pre-
sencia de |esiones tipo tumoral en el parénquima hepdtico,
tomando todo tipo de biopsia,

El marcador tumoral mas relevante en el Hepatocar-
cinoma, es la AFP, aunque no es especifica para el mismo,
y que no sé encuentra presente en los pacientes con
Colangiocarcinoma ampular, aspecto que favorece al
diagndstico de Hepatocarcinoma en este caso. Esta sé
encuentra elevada en el 96,6 % de los nifios con Hepato-
blastoma y Hepatocarcinoma. Al extremo que en los nifios
con tumores hepaticos y AFP elevada, es indicativo de la
presencia de Hepatoblastoma (inmaduro o bien diferen-
ciado), asi como también en Hepatocarcinoma (fibrolami-
nar) #,

El objetivo inicial para ambas entidades es la reseccion
quirdrgica del tumor en la medida de lo posible. Pero las
opciones quirtrgicas son totaimente diferentes 2273, En
cuanto a la supervivencia, ambas patologias tienen un pobre
pronostico. Los nifios con reseccion completa del HCC vy
guimioterapia postoperatoria, han alcanzado una super-
vivencia cercana al 50 %, lamentablemente son muy pocos
los nifios que presentan HCC resecables ®. Para los CCA
irresecables, se estima una sobrevida de aproxima-damente
de € a 12 meses, en los cuales el tratamiento paliativo es
necesario, incluyendo el uso de endoprétesis de vias biliares
y las derivaciones biliodigestivas " En pacientes con HCC
irresecables, |a Gnica posibilidad de curacion la representa
el trasplante hepético, encontrando una supervivencia del
83 % a los 5 anos posteriores al trasplante ™,

A causa de la alta toxicidad y a la falta de beneficios en
cuanto a la supervivencia, la quimioterapia sistémica y la
radioterapia sin cirugia no son consideradas eficaces como
tratamiento para el HCC y el CCA #-7,

Como conclusion finalizamos, que la clinica y los hallaz-
gos radioldgicos y endoscopicos de este paciente son
altamente sugestivos de colangiocarcinoma de la ampolla
de Vater, hacemos hincapié que no se pudo corroborar
desde el punto de vista anatomopatolégico. Sin embargo,
aunque el diagnodstico de HCC fuese el correcto, es
importante resaltar, ante la experiencia adquirida en este
caso, que no todas las ictericias obstructivas que se
acompanan de dilatacion de las vias biliares en nifos, deben
atribuirse siempre a las patologias congénitas mas comunes,
olvidando otras causas menos frecuentes, pero de peor
prondstico como lo fue en este paciente. Aplicando la
leccién adquirida, donde hechos como la falta de unidad
de criterios de los equipos medicos involucrados, el eti-
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quetamiento diagndstico prematuro y la térpida y rdpida
evolucion de la enfermedad, produjeron los resultados ya
mencionados de una patologia altamente letal.
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