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RESUMEN

Introduccion: el hamartoma mesenquimatoso hepatico (HMH) es un tumor poco
frecuente en la infancia, cuya etiologia estd relacionada con alteraciones del desarrollo
embrionario del higado.

Caso clinico: se describe un caso de HMH en una lactante mayor, con imagenes
diagnédsticas que sugerian hepatoblastoma. Se realizd biopsia hepatica demostrando
HMH, se descartaron patologias malignas y se realiz6 reseccion completa del tumor. La
paciente evolucioné satisfactoriamente.

Conclusioén: en el diagndstico diferencial del HMH hay que considerar el hepatoblastoma,
en especial cuando se presenta con pobre componente quistico. La ecografia, la
tomografia de abdomen y en especial la resonancia magnética son herramientas
diagndsticas; la reseccidn operatoria es el tratamiento adecuado. Rev.cienc.biomed.
2016;7(1):128-132.
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SUMMARY

Introduction: hepathic mesenchymal harmatoma is an uncommon tumor during the
chilhood whose etiology is related to alterations in the embryonic development of the
liver.

Case report: it is described a hepathic mesenchymal hamartoma case in a female older
infant with images that suggested hepatoblastoma. It was carried out a liver biopsy to
show hepathic mesenchymal hamartoma to reject malign pathologies and complete
resection of the tumor. The patient made a satisfactory recovery.
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Conclusion: the hepatoblastoma should be considered in the differential diagnosis
of hepathic mesenchymal hamartoma, specially when it comes with poor cystic
component. The ultrasound, abdomen tomography and magnetic resonance
spectroscopy are diagnostic tools; resection is the appropriate treatment. Rev.cienc.
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INTRODUCCION

Los tumores hepaticos son infrecuentes y en
su mayoria son de naturaleza maligna. Sin
embargo, durante la lactancia, las lesiones
que se identifican suelen ser benignas.
Corresponden, en primer lugar, a tumores
vasculares como el hemangioendotelioma
infantil y en segundo lugar, al hamartoma
mesenquimatoso (1).

El hamartoma mesenquimatoso hepatico
(HMH) corresponde al 8% de todos los
tumores de la infancia (2). El 80% se
presentan antes de los dos afos de edad,
con media de presentacion a los veinte
meses y predominio en el sexo masculino.
El objetivo fue presentar un caso clinico de
HMH gigante diagnosticado en el Hospital
Infantil Napoledn Franco Pareja (HINFP) en
Cartagena-Colombia, previo consentimiento
y aprobacién del Centro de Investigacion y
Docencia de dicha institucion.

CASO CLINICO

Lactante de 21 meses de edad, de sexo
femenino, quien ingresé al HINFP en
Cartagena-Colombia, remitida de la
ciudad de Santa Marta (también en el
Caribe colombiano) por cuadro clinico de
un mes de evolucidon caracterizado por
sensaciéon de masa en abdomen superior,
no dolorosa, asociada a pérdida de peso de
aproximadamente dos kilogramos.

En el examen fisico se encontré paciente
en buen estado general y nutricional. Se
palp6 masa de aproximadamente 8x7
centimetros que comprometia hipocondrio y
flanco derecho, de consistencia dura, lisa, no
dolorosa y sin movilidad.

La paciente mostré unos estudios realizados
en forma ambulatoria entre los que se
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destacaban hemograma y funcién hepatica
normal, antigeno carcinoembrionario
negativo, ecografia de abdomen que reportd
masa solida, redondeada, que comprometia
el I6bulo hepatico izquierdo y parte de I6bulo
derecho, 68x53 mm de didmetro con areas
anecoicas en su interior y que rechazaba
vesicula biliar.

Se realiz6 TAC abdominal que reporté masa
hipodensa heterogénea, de aparente origen
en el Iébulo caudado de 69x77x80 mm con
necrosis central, con menor realce que el
parénquima adyacente, sin invasion de la
arteria hepatica.

Vena porta desplazada, lo mismo en las ramas
vasculares izquierdas. Lesion altamente
sugestiva de hepatoblastoma. Se realizd
RNM de abdomen que reportd neoplasia
intrabdominal dependiente de l6bulo caudado
del higado, altamente sugestiva de neoplasia
maligna (Figura N© 1 y NO 2).

Se realizo biopsia hepatica por laparoscopia
y se obtuvo muestra insuficiente. El estudio
histopatologico fue concluyente, por lo que se
realizd biopsia abierta en la que se observo
tumor de higado de aproximadamente diez
centimetros de didmetro, vascularizado,
de superficie lisa y consistencia gomosa,
que tenia su origen en el I6bulo hepatico
izquierdo, segmento III, con crecimiento
caudal, que llegaba a fosa iliaca derecha. El
estudio histopatoldgico reportd HMH gigante.
No se sefialaron criterios histoldgicos de
malignidad.

Se adelantd TAC de térax simple y contrasta-
do que reporté presencia de engrosamiento
pleural derecho, sin adenopatias. Dosifi-
cacion de alfa fetoproteina dentro de limites
normales. Se realizé laparotomia explorato-
ria y se extrajo la totalidad del tumor (Figu-
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Figura N°1.
Corte axial en RMN de abdomen que muestra tumor
con efecto compresivo sobre estructuras adyacentes.
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Figura N° 2.
Corte coronal en RMN de abdomen que muestra tumor
en relacién estrecha con cara inferior del higado.

Hamartoma mesenquimatoso hepatico gigante

ras N° 3, 4 y 5). El estudio histopatoldgico
y de inmunohistoquimica confirmé el diag-
néstico previo de HMH. La paciente evolu-
ciono6 satisfactoriamente y ha permanecido
asintomatica en su seguimiento ambulatorio.

DISCUSION

Los tumores primarios de higado constituyen
menos del 3% de los tumores observados
en la poblacion pediatrica, y solo un
tercio de estos tumores son benignos. Los
tumores benignos pueden ser epiteliales:
(hiperplasia  nodular  focal, adenoma
hepatocelular), mesenquimal (hemangioma
hepatico, hamartoma mesenquimal), u otros
(teratoma, pseudotumor inflamatorio) (3).

El hamartoma mesenquimatoso hepatico se
presenta principalmente en menores de 2
afios. Es el tercer tumor mas frecuente del
higado en este grupo de edad (después de
hepatoblastoma y hemangioma infantil),
representando aproximadamente el 6%
de todos los tumores primarios del higado
(4-6). Se describe un predominio de
presentacién en pacientes masculinos con
una relacidon 2:1, sin asociacién a raza o
localizacién geografica (7).

Los hamartomas resultan de la proliferacion
no coordinada de mesénquima primitivo en
los tractos periportales y pueden ser sdlidos o
quisticos. Por lo general son multiquisticos, y
los quistes estan revestidos con epitelio biliar
aplanado o endotelio (4,5). En la evaluacién
histoldgica el hamartoma consiste en quistes,
restos de triadas portales, hepatocitos y el
fluido del mesénquima (6).

Clinicamente, la mayoria de los HMH son
vistos como distensién o masa abdominal
como el caso que se presenta. En algunos
casos pueden crecer y alcanzar un gran
tamafio y causar dificultad respiratoria o
evidencia de obstruccién de la vena cava
(4). Para el diagndstico el ultrasonido suele
ser el estudio inicial y permite observar una
masa compleja multiquistica con septos
internos que se pueden detectar in utero
(7,6). En la tomografia computarizada de
abdomen (TAC) estos tumores aparecen
como masas bien definidas con areas
hipodensas centrales y los tabiques internos.
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Figura N°3.

Tumor en su aspecto macroscopico y su relacién
con el higado, previo a reseccién quirurgica.

Figura N°4.
Maniobras de control vascular antes
de la reseccion del tumor.

Figura N°5.
Reseccion completa de la masa.

Después de la administracion de medios
de contraste, las areas solidas pueden ser
detectables facilmente. El estudio de imagen
de eleccion es la resonancia magnética
(RMN). Para las lesiones con predominio
del estroma, la intensidad de las imagenes
en T1 es menor que la del higado normal
debido al aumento de la fibrosis. Por el
contrario, si hay predominio quistico, la
masa es predominantemente hipointensa en
T1 y marcadamente hiperintensa en T2. Los
componentes del estroma pueden mejorar
después de la administracién de gadolinio
(6). Una biopsia abierta es a menudo
necesaria para hacer el diagndstico (7).

Teniendo en cuenta que el principal
diagnostico diferencial en el caso que se
presenta era el hepatoblastoma, resulta
importante dar a conocer las diferencias entre
estos dos tipos de tumores. El HMH es un
tumor benigno con una distribucion por edad
similar al hepatoblastoma, en casi todos los
casos se produce en menores de 5 afios. La
presentacién clinica puede parecerse a la del
hepatoblastoma con distension abdominal, el
nivel de alfa-fetoproteina en suero suele estar
en rangos normales como en el caso de esta
paciente, a diferencia del hepatoblastoma
en el que se espera encontrar niveles
elevados de este marcador. Al igual que con
el hepatoblastoma, la mayoria de los HMH
surgen en el lado derecho del higado. Ademas,
la presencia de quistes es mas caracteristica
en el hamartoma que en el hepatoblastoma.

En el caso de la paciente en cuestion, las
imagenes diagndsticas evidenciaron una
masa sélida con poco componente quistico
que hizo considerar el diagnéstico de
hepatoblastoma como primera opcidn, antes
de obtener el resultado de patologia. Tanto
los hamartomas como los hepatoblastomas
se caracterizan por un crecimiento masivo, y
causan morbilidad mediante la compresién de
estructuras adyacentes. Microscépicamente
los HMH constan de células fusiformes en
un fondo mixoide con areas ocasionales
de hematopoyesis extramedular similar
a la observada en hepatoblastoma
(8). Citogenéticamente se ha reportado que
en estos tumores existen translocaciones
balanceadas entre cromosomas 11, 17
y 19 (7,9,10). EIl HMH puede mostrar la




transformacion maligna en mesenquimoma
maligno o sarcoma embrionario y esto podria
tener una base genética (10,11).

Por otra parte, se ha reportado la regresion
espontanea de estos tumores, esto ha llevado
a algunos autores a cuestionar la necesidad
de tratamiento quirdrgico. Sin embargo,
en una revision sistematica ninguna de las
lesiones regresd por completo (12,13).

El tratamiento, generalmente, consiste en la
extirpacién quirdrgica que suele ser eficaz. No
obstante, la mortalidad y morbilidad de este
tipodetumores hepaticos estan primariamente
relacionadas con complicaciones quirurgicas.
La mortalidad perioperatoria es relativamente
alta (hasta un 17%) y esta en relacién con las
dificultades técnicas de la reseccidon quirdrgica
(7). A pesar de ello, con las técnicas modernas
las complicaciones durante o después de
la reseccion del tumor son cada vez menos
frecuentes. Los estudios de imagen tienen un
papel importante en el manejo del paciente,
no solo en el diagndstico, sino también en
la definicién de las dimensiones del tumor y
las relaciones anatdmicas, de tal manera que
ayudan en la viabilidad y enfoque de la cirugia
(12), por ejemplo, las lesiones pedunculadas
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