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RESUMEN

El neuroblastoma MS (o 4S segtin la nomenclatura cldsica) con
hepatomegalia masiva supone un minimo porcentaje de los casos de
neuroblastoma. Es més frecuente en lactantes de menos de 4-6 semanas
de vida, y conlleva, al contrario que la norma del NB MS, mal pronés-
tico dadas las complicaciones que puede tener. En caso de sindrome
compartimental abdominal se aconseja inicio rdpido de tratamiento qui-
mioterdpico, asociando o no radioterapia para intentar reducir el tamafio
del higado, y en caso de ser necesario, laparotom{a descompresiva.
Presentamos el caso de una paciente con NB MS, hepatomegalia masiva
y sintomas amenazantes para la vida, en la que la actitud quirdrgica que
consigui aliviar el sindrome de compresién intraabdominal consisti6
tinicamente en paracentesis evacuadora.

PaLABRAS CLAVE: Paracentesis; Neuroblastoma MS; Hepatomegalia
masiva; Sintomas amenazantes para la vida.

PARACENTESIS AS ABDOMINAL DECOMPRESSION THERAPY IN
NEUROBLASTOMA MS WITH MASSIVE HEPATOMEGALY

ABSTRACT

Neuroblastoma MS with massive hepatomegaly is a small percent-
age of cases of neuroblastoma. It is more common in infants less than
4-6 weeks of life, and involves, in contrast to the standard of the NB
MS, poor prognosis given the complications that can have. In the case
of abdominal compartment syndrome it is recommended a quick start
of chemotherapy, associating or not radiation therapy, to try to reduce
the size of the liver, and if necessary, decompressive laparotomy. We
present the case of a patient with NB MS, massive hepatomegaly and
threatening symptoms for life, in which the surgical attitude that got
relieve intra-abdominal compression syndrome consisted just in an
evacuating paracentesis.
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INTRODUCCION

El neuroblastoma MS (NB MS) es una categoria especial
e infrecuente de este tumor en el que se incluyen aquellos
pacientes < 18 meses de vida con tumor localizado, asociado
a metdstasis en piel, higado y/o médula dsea, (siempre que
en esta dltima el recuento de células tumorales sea < 10%)
y que se asocia a buen prondstico, con unas tasas de super-
vivencia del 85%. Una excepcidn a este buen prondstico
es la presentacion en neonatos (< 4-6 semanas de vida), con
hepatomegalia masiva, situacién que ocurre en solamente el
10-25% de casos de NB MS@23. Esta forma de presentacion
reduce la supervivencia al 20-30%. La hepatomegalia masiva
puede dar lugar a lo que llamamos “sintomas amenazantes
para la vida” (LTS: life threatening symptoms): compromiso
respiratorio, fallo renal y/o coagulopatia, secundarios a la
compresion abdominal que provoca el aumento de tamafio
del higado®. El tratamiento recomendado en estos casos es
inicio de quimioterapia (QT), afiadiendo o no radioterapia
(RT) y la cirugia descompresiva, con la colocacion de una
malla sobre el defecto abdominal. Se han probado diferentes
materiales, desde silastic®, hasta politetrafluoroetileno®?),
vicryl® o incluso gore-tex asociado a terapia VAC®. Algu-
nos autores han descrito hepatectomias atipicas asociadas a
la laparotomia descompresiva para el tratamiento de estos
pacientes(!?. La tasa de complicacidn de esta cirugia es ele-
vada, publicdndose una tasa de infeccién de herida de hasta
el 55%®. Se trata de una situacion de alto riesgo dado el fallo
multiorgénico que padece el neonato en estas condiciones,
que puede asociar infeccién de la prétesis o déficit del cie-
rre de la pared abdominal, sin olvidar los efectos derivados
del inicio del tratamiento quimioterdpico. Presentamos el
caso de una paciente de 1 mes de edad con diagnéstico de
neuroblastoma MS con hepatomegalia masiva que llegaba
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hasta fosa ilfaca izquierda, lo cual condiciond rdpida progre-
sién hacia oligoanuria, HTA e insuficiencia respiratoria que
obligd a intubacidn y respiracion mecdnica, en la que una
paracentesis evacuadora como tnico tratamiento consiguié
vencer el sindrome de compresion intraabdominal evitando
asf la laparotomia.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de un mes y medio de vida, deri-
vada a nuestro hospital, con ecografia compatible con masa
suprarrenal derecha sospechosa de neuroblastoma. Se decide
ingreso para completar estudio, y en la RMN realizada a su
ingreso informan ademds de la masa ya vista en la ecografia,
marcada hepatomegalia con moderada cantidad de liquido
libre e higado con muiltiples lesiones captantes sugestivas de
metdstasis (Fig. 1). Presentaba marcadores tumorales (enolasa
neuronal especifica y alfa fetoproteina) elevadas para su edad
cronoldgica (compatibles con infiltracién hepética) con resto
de pardmetros analiticos normales. MIBG con hipercaptacion
a nivel de la masa e higado (Fig. 2). El N-MYC result6 no
amplificado. A partir del tercer dia de ingreso (que se deci-
di6 por presentar leve distrés respiratorio tras la puncién de
médula 6sea) presentd aumento masivo de la hepatomegalia,
condicionando sindrome compatimental abdominal con PIA
de hasta 35 mmHg, perimetro abdominal de 51 cm, con da-
tos de fallo hepético, coagulopatia, necesidad de ventilacion
mecdnica invasiva con pardmetros agresivos de respirador e
insuficiencia renal con oligoanuria, es decir, “sintomas ame-
nazantes para la vida” (life-threatening symptoms) (Tabla
) ®. Se inicid tratamiento QT; en una ecografia realizada

Figura 2. MIBG 1123: Intensa captacién hepdtica en ausencia de otras lesiones hipercaptantes.
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Tablal.  Philadelphia Score for stage 4S disease.

System Severity Score
Gastro-Intestinal Emesis > 10% of intake Mild 1
Repeated emesis, requiring IV fluids Severe 2
Respiratory Tachypnoea > 60/min with need of O, Mild/moderate 1
Need for CPAP for mechanical ventilation Severe 2
Venous return Leg oedema Mild 1
Leg oedema with scrotal and/or sacral oedema Severe 2
Renal Oliguria output < 2 ml/kg/h Mild 1
Oliguria with signs of renal failure Severe 2
Hepatic Thrombocytopenia/DIC platelet < 50 x 10°L Severe 2

Adapatado de: Hsu LL, et al. Hepatomegaly in neuroblastoma 4S: criteria for treatment. Med Pediatr Oncol. 1996; 27: 521-8.
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Figura 3. Paracentesis evacuadora en FID.

en este punto, se objetivd que presentaba una sutil ventana
de liquido libre, por lo que se decidid intentar paracentesis
evacuadora como paso previo a la decision de realizar una
laparotomia descompresiva de urgencia. Esta se realizé de
forma ecoguiada, en fosa ilfaca derecha (Fig. 3) dejando un
catéter multiperforado tipo pig fail de 6 Fr. Inicialmente sa-
lieron 380 ml de liquido de aspecto claro en los primeros
30°, objetivdndose ya en ese momento discreta mejoria de
los pardmetros que precisaba en respirador. A las 12 horas
habian salido 500 ml; a las 24 horas, 780 ml. Se enviaron
muestras a citologia y bioquimica, siendo todas ellas ne-
gativas para malignidad. En los dias sucesivos mantuvo un
débito aproximado de 350 ml/24 horas, mejorando progre-
sivamente los pardmetros de perimetro abdominal y PIA. El
catéter se mantuvo durante 18 dfas, pudiendo ser retirado
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sin complicaciones. La paciente pudo ser extubada a los 22
dfas. Objetivandose tras 2 ciclos de QT con carboplatino y
etopdsido, disminucién del tamafio de la masa suprarrenal ,
con normalizacién del tamafio del higado y persistencia de
las lesiones metastdsicas en el mismo. Siguiendo las reco-
mendaciones del protocolo LINES en el que se incluyé a la
paciente, se decidi6 actitud no quirdrgica, “esperar y ver’.
En los controles ecograficos sucesivos se mantiene pequefia
lesion residual suprarrenal derecha estable y desaparicion
completa de las metdstasis hepdticas, sin haber precisado
intervencion quirdrgica. En este momento la paciente tiene 1
afo de vida, estando pendiente de nuevo estudio para decidir
actitud a seguir.

DISCUSION

La aparicién de sintomas amenazantes para la vida
(LTS) en lactantes menores de 1-2 meses con diagndstico
de neuroblastoma MS es una complicacidn rara sobre la que
es dificil encontrar bibliografia. La hepatomegalia masiva
puede en estos casos provocar un sindrome compartimental
abdominal, que lleva a HTA secundaria a compresion de los
vasos renales por el tumor, insuficiencia respiratoria y fallo
hepético con coagulopatia. El inicio rdpido de la quimio-
terapia es fundamental, con el objetivo de reducir lo antes
posible el tamafio tumoral, pero esta respuesta puede tardar
varios dias en iniciarse. La radioterapia no ha demostrado
claramente tener un efecto positivo sobre la reduccién del
tamafio del higado. La opcidn en estos casos es una laparo-
tomfa transversa descompresiva, con colocacién de malla.
Algunos proponen asociar terapia de vacio para favorecer
un cierre precoz del defecto cutdneo. Esta cirugia tiene un
alto riesgo de complicaciones en un paciente que ya presenta
alteracion de la coagulacion, de la tension arterial y de la
funcidn renal. Nuestra paciente desarrollé en pocos dias todo
el espectro de complicaciones relacionadas con el sindrome
compartimental abdominal secundario a la hepatomegalia

CIRUGIA PEDIATRICA



metastdsica. La paracentesis evacuadora nos revel6 que el
grado de ascitis era superior al que habia sido estimado en
las ecograffas previas, probablemente debido a que el propio
higado, que ocupaba pricticamente todo el abdomen hasta
fosa ilfaca izquierda, no dejaba cuantificar la misma, de modo
que es posible que el sindrome compartimental tuviera un
doble origen, la propia hepatomegalia que se desarroll en
pocos dias y el componente de ascitis, que estaba cercano
a 800 cc en una paciente de apenas 2 meses y 4,5 kg de
peso. Por tanto, creemos que, en casos como el de nuestra
paciente, si se obtiene una buena ventana ecograficamente,
y con personal cualificado, podria valorarse la colocacion
de un drenaje peritoneal para aliviar el aumento de presion
intraabdominal como primer paso antes de decidir realizar
una laparotomia descompresiva.
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