Hiperplasia nodular focal hepatica.
A proposito de un caso
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La hiperplasia nodular focal es una tumoracion hepati-
ca benigna, de rara presentacion en la infancia. Presenta-
mos un nuevo caso, excepcional por la corta edad del pa-
ciente, y a propdsito de €l realizamos una revision de la
epidemiologia, de los criterios diagnosticos actuales y de
las opciones de tratamiento.
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FOCAL NODULAR HYPERPLASIA.
A REPORT OF A NEW CASE

Focal nodular hyperplasia is a benign liver tumor, that
is rare during childhood. We report a new case, excep-
cional by the short age of the patient, and by the way of
this we review the epidemiology, the actual diagnosis cri-
terion and the treatment options.

INTRODUCCION

La hiperplasia nodular focal (HNF) es una tumoracion
hepitica benigna, cuya presentacién es rara en la infan-
cia. Su incidencia se estima en un 2% de los tumores pe-
diatricos hepiticos y un 0,02% de todos los tumores a
esta edad’.

Se trata de una lesion bien circunscrita, generalmente
Gnica, no encapsulada, constituida por tejido hepatico
hiperplasico, con una cicatriz central y septos radiados,
que la dividen en nédulos y que normalmente se locali-
za a nivel subcapsular’. Su etiologia y evolucién natural
no son bien conocidas, si bien algunos autores la han re-
lacionado con malformaciones vasculares arteriales’, he-
mangiomas’, drepanocitosis’ y anticonceptivos orales®’.
Es mas frecuente en el sexo femenino y se puede pre-
sentar a cualquier edad, aunque habitualmente se diag-
nostica entre los 2 y los 5 afios”. Existe controversia en

torno a cudl es el tratamiento correcto, si bien en la ac-
tualidad se tiende a un tratamiento conservador, reser-
vando la cirugia para aquellos casos que presentan sin-
tomasl 2569

OBSERVACION CLINICA

Presentamos el caso de un lactante varon, de 7 meses,
que es remitido por su pediatra por tumoracién abdo-
minal, de localizacién epigastrica, hallada durante una
exploracion rutinaria de control. Anoréxico habitual, con
notable retraso ponderoestatural, desde la introduccion
de la lactancia artificial. No presenta otros antecedentes
personales ni familiares de interés.

A la exploracion fisica presenta un buen estado gene-
ral, discreta palidez cutinea y una nutricion deficiente,
con un peso inferior al percentil 3. En el abdomen se
palpa una tumoracion epigastrica, de 4 X 4 cm de dia-
metro, bien delimitada, de consistencia dura, desplaza-
ble y no dolorosa. El resto de exploracion por 6rganos
y aparatos es normal.

Los exdmenes complementarios iniciales, incluyendo
hemograma con férmula leucocitaria, hitachi, glucosa,
BUN, iones, VSG, proteina C reactiva, pruebas de coa-
gulacion, sedimento urinario y radiografias de térax y
abdomen, resultaron normales. El proteinograma pre-
sentaba una discreta hipogammaglobulinemia y la alfa-
fetoproteina estaba ligeramente elevada, siendo la eno-
lasa normal.

La ecografia abdominal revelaba una masa intrahepa-
tica, localizada en el l6bulo izquierdo, con una ecogeni-
cidad similar al resto del parénquima. La TAC confirma-
ba la existencia de una tumoracion, de aspecto solido,
con vascularizacion irregular, localizada en 16bulo hepa-
tico izquierdo y que no infiltraba parénquima. No se
apreciaban adenopatias ni otros hallazgos patologicos.
Con estos datos se decidi6 hacer una puncion, aspira-
cion, biopsia (PAB) guiada por ultrasonidos, que evi-
denciaba acumulaciones de hepatocitos, sin signos de
atipia o malignidad, entremezclados con material fibro-
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Figura 1. Biopsia hepdtica (tincion: hematoxilina-eosi-
na x100). A la izquierda cicatriz central vas-
cularizada y a la derecha parénquima bhepdti-
co normail.

so denso, lo cual orientaba hacia una tumoraciéon hepa-
tica citolégicamente benigna.

Ante la incertidumbre diagnostica, se decidi6 interve-
nir quirGrgicamente, realizindose una hemihepatecto-
mia izquierda. La biopsia posterior informé de una for-
macion de 5 X 5 ¢cm, amarilla, cerebriforme, subdividida
en nodulos por la existencia de bandas fibrosas, con una
llamativa cicatriz central, estrellada, que en el estudio
microscopico estaba constituida por tejido fibroso con
abundantes vasos de paredes engrosadas (fig 1), esta-
bleciéndose el diagnostico de hiperplasia nodular focal.

DiscusiON

Los tumores hepiticos benignos se presentan rara-
mente en la infancia. En su mayoria se trata de heman-
giomas, adenomas, hamartomas e HNF'", El diagnostico
diferencial resulta bastante dificil, al no existir unos pa-
trones radiologicos universalmente aceptados’, siendo la
biopsia la que nos dara el diagnoéstico definitivo.

Los pacientes con hiperplasia nodular focal suelen es-
tar asintomaticos y la lesién se descubre de forma ca-
sual, como en nuestro caso; si bien la edad habitual de
diagnostico en la infancia es de los 2 a los 5 afios, nues-
tro paciente tenia 7 meses cuando se le detect6 la lesion.
Las pruebas de funcién hepatica son normales en la ma-
yoria de los pacientes y la alfafetoproteina no alcanza
los elevados valores que se encuentran en el carcinoma
hepatocelular.

No existe ninguna prueba de imagen que, por si sola,
proporcione un diagnéstico de certeza, pero la combi-
nacién de la informacién obtenida por diferentes técni-
cas podria orientar el diagnostico. La ecografia, la TAC y
la RMN suelen evidenciar una masa intrahepatica de ca-
racteristicas benignas, siendo tipico, pero inusual, el ha-
llazgo de una cicatriz central'’. En la angiografia se pue-
de encontrar una configuracion hipervascular radial ca-
racteristica pero poco frecuente™’. La gammagrafia con

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VoOL. 52, N.° 3, 2000

PmTe trimetil-IDA suele presentar una lesion hipercap-
tante, pero puede ocurrir que la captacion sea normal o
disminuida®'’. La gammagrafia con ™Tc- sulfuro coloi-
dal suele presentar una lesién hipocaptante”’.

Segun algunos autores, se puede hacer el diagnostico
preoperatorio de HNF hasta en un 83% de los casos, me-
diante los hallazgos clinicos, bioquimicos y radiologi-
cos®. Sin embargo, aunque la asociacion de lesion hi-
pervascular con captacién normal o aumentada de ra-
dioisétopo es especifica de HNF, en un estudio realizado
por Kerlin et al” solo 3 de 41 pacientes diagnosticados
de HNF presentaban esta asociacion. Serd, por tanto, ne-
cesario realizar una biopsia, para establecer el diagnos-
tico definitivo. Esta se puede hacer por PAB guiada por
ultrasonidos o TAC®, o bien mediante puncién hepitica
intraoperatoria en cufia’-'", existiendo opiniones encon-
tradas en este sentido.

Respecto al tratamiento, parece ser que existe un
acuerdo general en cuanto a, una vez establecido el
diagnostico definitivo de HNF, adoptar una actitud con-
servadora en aquellos casos asintomdticos, haciendo un
seguimiento de los mismos y en caso de aumento del ta-
mafio del tumor o aparicion de sintomas, intervenir qui-
rargicamente. En los pacientes con sintomas iniciales o
en aquellos en los que existe duda diagnostica, como en
nuestro caso, estaria indicado el tratamiento quirdrgico
de entrada, y si no es posible, realizar una embolizacion
arterial .
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