CASO CLINICO
CASE REPORT

Médico Gineco-Obstetra, Hospital Nacional
Daniel Alcides Carrion, Callao, Perd. Centro de
Medicina Fetal: CENMEF. Grupo de Medicina
Materno Fetal: Fetalis

Médico residente de la especialidad de Gineco-
Obstetricia, Hospital Nacional Daniel Alcides
Carrion, Callao, Pert

Fuente de financiamiento: autofinanciado

Conflicto de interés: ninguno

Recibido: 6 agosto 2019
Aceptado: 2 octubre 2019
Publicacion online: 5 febrero 2020

Correspondencia:

Rommel Omar Lacunza Paredes

9 Av. Guardia Chalaca 2176, Bellavista.
Callao

@ 985436784

= drrlacunza@hotmail.com

Citar como: Lacunza Paredes RO,
Zumalave Grados |. Tumores hepéticos
fetales, a propdsito de un caso de
hemangioendotelioma gigante. Rev Peru
Ginecol Obstet. 2020;66(1):101-105. DOI:
https://doi.org/10.31403/rpgov66i2240

Tumores hepaticos fetales, a proposito
de un caso de hemangioendotelioma
gigante

Fetal hepatic tumors, apropos of a case
of giant hemangioendothelioma

Rommel Omar Lacunza Paredes?, Isabel Zumalave Grados?

DOI: https://doi.org/10.31403/rpgo.v66i2240

ABSTRACT

Case report of a giant fetal hepatic tumor diagnosed in the third trimester of
pregnancy that presented signs of imminent cardiac failure. Postnatal tests
confirmed the suspicion of hepatic hemangioma. Currently, the patient is under
expectant management, evolving towards regression. We review the characteristics
of the main fetal primary liver tumors.
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RESUMEN

Se comunica el caso de una tumoracion hepatica fetal gigante diagnosticada en el
tercer trimestre de embarazo, que cursé con signos de inminencia de falla cardiaca. Las
pruebas posnatales confirmaron la sospecha de hemangioma hepatico. Actualmente,
se encuentra en manejo expectante con evolucién hacia la regresion. Adicionalmente,
revisamos las caracteristicas de los principales tumores hepaticos primarios fetales.
Palabras clave. Tumor hepético, Hemangioma hepatico, Diagndstico prenatal.
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INTRODUCCION

Los tumores hepaticos fetales son una entidad
poco frecuente. Representan alrededor del 5%
del total de las neoplasias fetales y neonatales,
con incidencia estimada en 1/100 000 nacimien-
tos™. Entre los tumores hepaticos primarios se
encuentra principalmente el hemangioma se-
guido del hamartoma y el hepatoblastoma; en
el caso de los metastasicos, el mas frecuente es
el neuroblastoma. Presentamos el caso de un
hemangioendotelioma gigante con diagnostico
prenatal, y se revisa la literatura sobre el diag-
ndstico diferencial de los tumores hepaticos fe-
tales.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 23 afios de edad, sin antecedentes
de importancia, que tuvo ecografia del primer
trimestre sin alteraciones. No se realizd ecogra-
fia en el segundo trimestre. En el control ecogra-
fico a las 35 semanas se evidencidé una imagen
intraabdominal heterogénea, con zonas hipoe-
cogenicas de diverso tamafo, dependiente del
higado. Media 110 x 86 x 86 mm (figura 1), con
escaso flujo evidenciable al Doppler y dilatacion
de sistema venoso hepatico; desplazaba el es-
tdbmago y asas intestinales. Se observaba poli-
hidramnios (indice de liquido amniotico 30 cm),
circunferencia abdominal incrementada (p97)

(figura 2), cardiomegalia (indice cardio-toracico
0,62) con predominancia de cavidades derechas
y leve dilataciéon de la auricula derecha, sin al-
teracion estructural mayor. La flujometria Do-
ppler evidencié pico sistélico de la arteria cere-
bral media (ACM) de 100 cm/s (mayor a 1,5 Mom
para edad gestacional), ductus venoso de onda
morfolégicamente patoldgica con onda a rever-
sa (figura 3). Debido a los hallazgos, se decidié
terminar la gestacion a las 35 semanas 4 dias,
pues presentaba riesgo alto de falla cardiaca (ya
habia recibido dosis completa de corticoide).

El neonato fue sexo masculino con peso 2 980 g,
talla 48 cm, Apgar 8 al minuto y 9 a los 5 minu-
tos y edad gestacional por Capurro de 37 sema-
nas. Ingresé al servicio de cuidados intensivos.
La ecografia abdominal denoté imagen tumoral
lobulada que abarcaba hemiabdomen derecho,
con septos gruesos que captaban flujo Doppler,
con aparente dependencia hepatica. La hemog-
lobina era 18,7 g/dL, plaquetas 296 000 por pLy
leucocitos 10 900 por pL. Se realizé tomografia
de abdomen sin contraste, en la que se eviden-
Ci6 tumoracion hipodensa de 9 cm dependiente
del higado, que desplazaba las estructuras visce-
rales adyacentes (figura 4). El dosaje de alfa-fe-
toproteina estuvo en 12 000 Ul/mL a los 13 dias
de vida y en el hemograma de control, hemog-
lobina 9,9 g/dL y plaquetas 89 000, por lo que el
paciente fue referido a un instituto oncolégico.

FIGURA 1. A-B. TUMORACION HEPATICA DE ASPECTO MULTIQUISTICA CON MULTIPLES TABIQUES DELGADOS. CLARA DELIMITACION DEL PARENQUIMA

HEPATICO, QUE COMPROMETE PORCION ANTERIOR DEL HIGADO.

_- —
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FIGURA 2. A. FLUIO DOPPLER VISIBLE EN PARED DE TUMORACION Y DE FORMA TENUE EN TABIQUES DE MAYOR GROSOR. ZONAS HIPOECOGENICAS NO
CAPTAN FLUJO. B. CIRCUNFERENCIA ABDOMINAL DE FETO DE 35 SEMANAS QUE EVIDENCIA GRAN DISTENSION DEBIDO A TUMORACION HEPATICA.

=
AC 36.54cm
EG 40w3d >97.7%

FiGURA 3. A. VISION DE CUATRO CAMARAS CARDIACAS; SE OBSERVA AUMENTO DE LA SILUETA CARDIACA, CON ENGROSAMIENTO GLOBAL DE PAREDES
Y PREDOMINIO DE CAVIDADES DERECHAS. B. FLUJIOMETRIA DEL DUCTUS VENOSO CON ONDA PATOLOGICA, ACENTUACION DE LOS PICOS EN FORMA DE
'M’, DISMINUCION DE VELOCIDAD DE LA ONDA D Y ONDA A REVERSA. C. VELOCIDAD SISTOLICA MAXIMA DE LA ACM POR ENCIMA DE LIMITES PARA LA

EDAD GESTACIONAL.

Fue evaluado por cirugia oncolégica a los 26 dias
de vida, con diagnostico de tumoracion intraab-
dominal a descartar hepatoblastoma versus
hemangioendotelioma hepatico. La tomografia
de abdomen con contraste concluy6: extensa
lesidn solida del parénquima hepatico con tabi-

Der. ACM-PS 110.88cm/s

ques internos y centro necrotico sugerente de
hemangioendotelioma, sin causar dilatacion de
vias biliares ni organomegalia. Se propuso ma-
nejo conservador, cuyo seguimiento hasta los 6
meses de vida muestra disminucién del tamafio
de la tumoracién en la tomografia de control.

Rev Peru Ginecol Obstet. 2020;66(1) 103




Rommel Omar Lacunza Paredes, Isabel Zumalave Grados

DiscusioN

El enfoque inicial ante una masa abdominal fe-
tal es determinar su dependencia. En el caso de
los tumores hepaticos, se visualizan con relativa
facilidad con el ultrasonido, pudiendo presen-
tarse como masa hipercogénica, hipoecogénica
homogénea o con multiples zonas quisticas de
diverso tamafio, con o sin vascularidad. Consi-
derando la frecuencia, podemos acercarnos a la
etiologia: hemangioma (60%), hamartoma me-
senquimatoso (23%) y hepatoblastoma (16%)2.
Es necesario también valorar el liquido amnio-
tico, corazon fetal (cardiomegalia, insuficiencias
valvulares, derrame pericardico, ductus venoso),
signos de hidropesia y velocidad de pico sistéli-
co (ACM, riesgo de anemia). En lesiones de gran
tamafio, el seguimiento sera estrecho, cada 2 se-
manas, para monitorizar tamafio, velocidad de
crecimiento, funcion cardiaca, polihidramnios y
riesgo de anemia fetal. En los casos de lesiones
pequefas, uniformes, no calcificadas sin ano-
malias asociadas, se recomienda seguimiento
cada 4 semanast?.

Los hemangiomas/hemangioendoteliomas son
los tumores vasculares benignos mas frecuen-
tes. Prenatalmente son descritos comunmen-
te como tumoraciones sélidas bien definidas,
con zonas quisticas hipoecogénicas septadas
con captacién variable de flujo al Doppler; sin
embargo, también pueden ser hipoecogéni-
cas o hiperecogénicas homogéneas, respecto
al parénquima hepatico®®. El caso presentado
concuerda con la descripcion, siendo una masa
multiquistica con flujo vascular en las zonas sep-
tadas (figuras 1y 2). Los hemangiomas focales
se localizan principalmente en el I6bulo derecho,
mientras que los multifocales, en ambos I6bu-
los y ocasionalmente a nivel extrahepatico (piel,
cerebro, placenta, pulmones, ojos)“”. Histologi-
camente, se les divide en hemangioendotelio-
ma tipo | (hemangioma infantil) y hemangioen-
dotelioma tipo 2 (angiosarcoma)/®. En la etapa
neonatal muestran una rapida proliferacion,
pudiendo ocasionar compresion a otros érga-
nos, hepatomegalia, cardiomegalia, insuficiencia
cardiaca congestiva, distrés respiratorio y trom-
bocitopenia®“®”. La tendencia generalmente es
a la involucion progresiva durante la infancia.
Es frecuente encontrar elevacion variable de la
alfa-fetoproteina, dependiendo del caso (cabe
resaltar que los valores de alfa- fetoproteina se
encuentran elevados durante los dos primeros
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meses de vida). Las imagenes de ultrasonografia
posnatales muestran zonas hipoecogénicas con
tabiques con flujo vascular, y la tomografia de-
nota zonas hipercaptadoras de contraste (figura
4). El manejo en los casos asintomaticos puede
ser conservador. Los hemangiomas focales pue-
den ser factibles de resecciéon o embolizacion
de la arteria hepatica, pero Unicamente para
cuadros de insuficiencia cardiaca refractaria o
coagulopatia de consumo®. Jiao-ling encuentra
en 94 522 fetos 6 casos de hemangiomas gigan-
tes, con incidencia de 0,6/10 000 nacidos®. En el
caso particular de hemangiomas gigantes (mas
de 4 cm de diametro), puede presentarse car-
diomegalia, insuficiencia cardiaca de gasto alto,
hidropesia, polihidramnios, anemia, trombocito-
penia e hipotiroidismo, debido a niveles altos de
actividad de yodotironina deiodinasa 3 en el teji-
do del hemangioma®“\. El control prenatal debe
vigilar signos de inminencia de hidropesia, como
cardiomegalia, polihidramnios y placentomega-
lia®7. Se han propuesto una variedad de trata-
mientos meédicos -diuréticos, corticoides, propa-
nolol o vincristina- para la reduccién del tamafio
tumoral previo a su reseccion®*4. Como predic-
tores prenatales de necesidad de tratamiento
quirurgico o embolizacién, se propone la car-
diomegalia, falla cardiaca, gran tamafio tumoral
y dilatacion de dos o tres venas hepaticas®. En
nuestro caso, encontramos cardiomegalia, duc-
tus venoso con onda a reversay en forma de ‘M,
lo que se asocia a falla cardiaca diastélica, como
ha sido descrito en presencia de hidropesia de
gasto alto y otros tumores vasculares (figura 3B)
019 ] lama la atencion el aumento de la veloci-
dad de la ACM no asociado con anemia, hecho
que puede responder al aumento del gasto car-
diaco (figura 3C)112,

El segundo tumor mas frecuente es el hamar-
toma mesenquimatoso; generalmente benigno,
suele ser al ultrasonido una masa quistica/mul-
tiquistica (70%) e hipovascular, aunque también
se les ha descrito s6lidos y mixtos®?. Existen es-
casos reportes de diagnostico prenatal. Deben
ser considerados en el diagnostico diferencial
de quiste abdominal, dado que pueden tener
forma pediculada, semejando un quiste de otro
origent'). Histolégicamente, estdn compues-
tos por hepatocitos, tejido conectivo y compo-
nentes de via biliar en forma desordenada, sin
una comunicacién real. Su morbimortalidad se
debe al efecto de compresién sobre los 6rga-
nos abdominales, con aumento progresivo de
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la presion intrabdominal; pueden asociarse a
ascitis e hidropesia en casos de gran tamafio.
Ocasionalmente se asocian a displasia mesen-
guimatosa placentaria, lo que ensombrece el
pronosticot2', Los niveles de alfa-fetoproteina
y beta hCG pueden estar elevados. El manejo
puede ser expectante, valorando su crecimien-
to; pero, la resecciéon quirurgica de ser posible
es el tratamiento de eleccién®'. Tienen una su-
pervivencia global de 70% asociado a reseccién
quirurgica®.

El hepatoblastoma es un tumor maligno frecuen-
te en la infancia, pero poco comun en la etapa
neonatal, con escasas publicaciones de diagnoés-
tico prenatal. Puede estar asociado a sindro-
mes como Beckwith- Wiedemann, trisomia 18,
poliposis familiar adenomatosa, sindrome al-
cohdlico fetal y hemihipertrofia®'. Se describe
cldsicamente como un tumor agresivo de rapida
evolucion, asociado a una marcada elevacion de
alfa-fetoproteina; sin embargo, solo el 50% de
casos en la etapa prenatal y neonatal presentan
esta elevacion (relacionado al tipo celular), por lo
gue no es un indicador confiable™, Se presenta
como masa hepatica sélida hiperecogénica bien
definida en el ultrasonido, ocasionalmente con
zonas de necrosis y hemorragia central™'®). Pue-
de cursar con hepatomegalia, anemia e hidrope-
sia fetal. La supervivencia es cercana al 60% en
pacientes sometidos a tratamiento quirdrgico;
es posible la quimioterapia previa a la cirugia
para reduccion del tamafio tumoral; sin trata-
miento, la mortalidad es 100%").

Podemos concluir que, ante una masa hepatica
fetal, el tumor mas probable es el hemangioma.
Su manejo esta ligado a su tamafio y las altera-
ciones hemodindmicas que pueda producir. En
general, el prondstico del hemangioma es favo-
rable.
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