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INP Informe de un caso interesante

Hamartoma hepatico y hernia diafragmatica en un recién nacido
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RESUMEN

El hamartoma mesenquimatoso hepatico constituye aproximadamente entre 15y 30% de los tumores benignos. Ocurre generalmente
en menores de 5 aflos y en menor porcentaje en el periodo neonatal. Su origen se debe a alteraciones del desarrollo embrionario
del higado asi como a defectos genéticos como translocacion en los cromosomas 11y 19 (q13,q13.4). Se presenta un caso de ha-
martoma mesenquimatoso hepético en un nifio de 1 dia de vida, referido a nuestra institucion por la presencia de malformacion del
hemitérax derecho: una tumoracién pediculada expuesta a través de la parrilla costal derecha, que causaba dificultad respiratoria;
agenesia de radio y cubito derechos. Se resec6 el tumor pediculado hepatico unido al I16bulo hepatico derecho y se hizo plastia
diafragmatica por la presencia de una hernia diafragmatica posterolateral derecha. Histolégicamente se diagnostico como hamar-
toma mesenquimatoso hepatico. El paciente tuvo evolucién clinica favorable y se encuentra en buenas condiciones generales. El
hamartoma mesenquimatoso hepatico es una neoplasia rara del I6bulo hepatico derecho. Se caracteriza por aumento del volumen
abdominal, una masa palpable y dificultad respiratoria. Este paciente tenia multiples malformaciones dseas. El tratamiento es la
reseccion quirurgica. Se han informado casos de resolucidon espontanea que solo requirieron vigilancia y manejo conservador. La
malignizacion del tumor es rara.
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ABSTRACT

Mesenchymal hamartoma occurs in about 15 to 30% of all benign hepatic tumors usually in patients under 5 years of age. It is less
common in neonates. Its origin is related to structural developmental alterations of the liver. Recent genetic studies have shown that
translocation involving a common breakpoint in chromosomes 11 and 19 (q13-9q13.4) may be involved. We present the case of a me-
senchymal hamartoma of the liver in a one day old boy referred to our hospital. He presented with an extrathoraxic pediculated tumor
on the right side; respiratory distress and absence of right radio and ulnar bones. The tumor was excised and a diaphragmatic hernia
on the same side was repaired. A histological study indicated a mesenchymal hamartoma. The patient had a successful recovery. Me-
senchymal hamartoma of the liver is a rare tumor usually of the right lobe of the liver. It presents with respiratory distress, an enlarged
abdomen and a palpable mass. This patient had multiple bone malformations. Surgical resection, when possible, is the treatment of
choice. Malignant transformation and recurrences are rare. Patients with mesenchymal hamartomas should be followed closely since
spontaneous remissions are possible.
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Figura 1. Paciente con deformidad toracica y de miembro superior
derecho.

Figura 2. Tumor extratoracico pediculado y deformidad del hemi-
térax derecho.

Es un tumor infrecuente: 5 a 8% de los tumores hepéticos y
entre 15y 30% de las lesiones hepaticas benignas de nifios.

Ocurre en menores de 2 afios (5%). Es muy raro en
recién nacidos, menos del 2%. Predomina en el sexo
masculino en relacién de 3:2; sin predileccién de raza. Se
han descrito alrededor de 200 casos. 2*9

El tumor se ha relacionado a defectos genéticos como
translocacion cromosomica de 11y 19 (q13; q13.4). 12°

PRESENTACION DEL CASO

Nifio de 1 dia de vida; producto de gesta 1 para 1; madre
de 21 afios con control prenatal, que tuvo infeccion de vias

Figura 3. Hamartoma expuesto a través de piel en el hemitérax
derecho.

urinarias en el segundo trimestre del embarazo, para lo cual
recibié ampicilina 500 mg cada 8 horas por diez dias. Duran-
te el control no se realiz6 ningun estudio de ultrasonido.

Fue producto Unico de 38 semanas, eutdcico, pesé 3000
g; Apgar 8/9; talla 50 cm. Tenia asimetria toracica y una
tumoracion extratoraxica de color café, pediculada, de 4 x
4.5 cm. de didmetro, movil a nivel de la linea media axilar.
Los ruidos cardiacos estaban desplazados al hemitorax iz-
quierdo; eran ritmicos de buena intensidad; habia un soplo
sistolico grado I11/V1, audible en varios focos. El abdomen
era plano, blando y depresible; peristalsis presente; cordon
umbilical central, genitales masculinos con testiculos en
bolsa escrotal. Habia agenesia del radio y el cubito derechos.
El pulgar era pediculado y carecia de estructura 0sea.

Las RX de torax posteroanterior y lateral mostraron
deformacion de la parrilla costal derecha y un area radio-
paca del 90% del hemitérax derecho. La silueta cardiaca
se hallaba desplazada hacia el hemitérax izquierdo; no
se veian los angulos costofrénico y costodiafragmatico,
lo que hacia ver la silueta hepética dentro de la cavidad
toraxica.

Un USG Doppler mostro datos de una masa sélida, no
quistica, sin vascularidad arterial o venosa. En el corazon
se vio una comunicacion interauricular; existia hipoplasia
renal bilateral. Una tomografia mostré una masa sélida pe-
diculada en el hemitdrax derecho procedente del higado.

Se decidio operar al paciente mediante toracotomia
posterolateral derecha. La tumoracion media 4x4x3 cm de
diametro; era pediculada, originada en el higado. Era de
color vino tinto, dura, con bordes bien definidos. Se co-
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El estudio histopatoldgico mostré datos de hamartoma
hepatico con inmadurez y hematopoyesis extramedular.

DISCUSION

El hamartoma es un tumor hepéatico mixto, sélido y quis-
tico. Ocupa el segundo lugar entre las masas hepaticas
benignas. Histol6gicamente muestra areas degenerativas
de mesénquima, conductos biliares, tejido conectivo,
hepatocitos y linfaticos, que pueden apreciarse como
formaciones quisticas. Las lesiones frecuentemente estan
cubiertas por una capsula fibrosa gruesa, fusionadas con
el parénquima hepatico, en el interior hay un material
amarillo claro, gelatinoso.»2%%14
Figura 4. Radiografia que muestra desplazamiento de las es- Sus dimensiones varian de 3 a 30 cm y su peso de
truct_ur’as mediastinales haci_a la izquierda; sombra hepatica en el 240 a 680 g. Estos tumores son de crecimiento lento; sin
hemitérax derecho y deformidad de los arcos costales. . -
embargo, cuando aumenta su velocidad de crecimiento se

debe a la acumulacion de liquido intraquistico. El 16bulo
derecho del higado es el mas afectado en un 75 a 90% de
los casos; rara vez pueden ser bilaterales o localizados en
todos los segmentos. 349

Aun cuando es un tumor benigno histolégicamente,
su comportamiento clinico puede ser mortal debido a las
enormes dimensiones que pueden alcanzar, cuando el pa-
rénquima hepatico se encuentra inmerso en el tumor; llega
a ser irresecable y requiere trasplante hepatico.

El tumor generalmente es asintoméatico. Conforme
aumenta de volumen distiende el abdomen; se desarrolla

Figura 5. Hamartoma mesenquimatoso pediculado unido al [6bulo
hepatico derecho.

locaron puntos de sutura crémica de 2-0 para hemostasia.
Se hizo reseccidn del tumor con electrocauterio.

Durante la intervenciéon se apreci6 un defecto del hemi-
diafragma derecho: una hernia de 4 cm; el pulmdn era 90%
hipoplasico. Al resecar el hamartoma, se reexpandid en un
50%; se realizo plastia diafragmatica con nylon de 2 - 0.

Se coloco una sonda pleural que se retir6 al tercer dia
postoperatorio; se colocd un penrose que se retiro al sexto dia.
Se desarroll6 una sepsis nosocomial que se trat6 con cefepime
por 14 dias. El paciente mejor6, empez6 atolerar la via oral y

Figura 6. Exposicién de tumoracién a través de una toracotomia
i e . - posterolateral derecha, con ligadura del pediculo previa a su
egreso a la tercera semana de estancia intrahospitalaria. reseccion.
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una red venosa en la pared abdominal; aparece una masa
palpable. Los ninos pueden tener vomito, fiebre, consti-
pacion, diarrea y pérdida de peso.

Cuando el tumor es demasiado grande puede causar
disnea, falla cardiaca por cortocircuito arteriovenoso
intrahepatico, sindrome de compresion de la vena cava
y edema de extremidades inferiores. En el recién nacido
pueden aparecer hipertension pulmonar, falla cardiaca,
dilatacion de venas umbilicales y falla renal debido a la
compresion, 123

Se deben solicitar estudios de laboratorio: biometria
hematica completa, cuenta de plaquetas, tiempo de coa-
gulacion, quimica sanguinea, pruebas de funcionamiento
hepatico. Debe solicitarse estudio de alfafetoproteina debi-
do a que se eleva en forma variable y sirve para descartar
el diagnostico de hepatoblastoma. 12

Entre las asociaciones que puede presentar el paciente
con hamartoma mesenquimatoso, se hallan aumento de la
glandula suprarrenal, malrotacion intestinal, hiperbilirrubi-
nemia neonatal, hidrops fetal, fibroelastosis endocardica,
purpura trombocitopénica, esclerosis tuberosa. La ascitis
neonatal ocurre por la ruptura quistica del hamartoma
mesenquimatoso. 238 En ocasiones hay hiperplasia de
vellosidades placentarias.

El ultrasonido Doppler permite descartar una lesion
vascular; los hallazgos son multiples quistes septados
que en ocasiones confluyen y aparece como una masa
ecogeénica. En una TAC se observa una masa heterogénea
multilocular con quistes de baja densidad e interfase entre

Figura 7. Sitio de implantacién del pediculo en el I6bulo hepatico de-
recho, sin evidencia de otra alteracion macroscopica en higado.

Figura 8. Hamartoma mesenquimatoso hepatico de 4x3x2 cm.

el tejido sélido y los septos que pueden ser vasculares y
se refuerzan con medio de contraste.

El gammagrama muestra lesiones hipocaptantes en las
zonas con areas quisticas.

La resonancia magnética (IRM) muestra lesiones
alargadas, multilobuladas; masas quisticas de distintos
tamafios con septos internos delgados, en ocasiones com-
ponente s6lido. 2671213

Se puede sospechar el diagnostico prenatal, si se ob-
serva una masa abdominal multiquistica. EI diagndstico
diferencial se realiza con hepatoblastoma, sarcoma em-
brionario, hemangioma, enfermedad de Caroli, metastasis
hepéticas, absceso hepatico, enfermedad hidatidica hepati-
ca. Los hamartomas biliares se distinguen, del hamartoma
hepatico mesenquimatoso por su mayor tamafio y por lo
general en la edad pediatrica. *71°

Tradicionalmente el tratamiento es quirdrgico, con
reseccion completa en forma anatémica o resecciones no
convencionales. La enucleacion y marsupializacidn estan
indicadas en tumores que se consideran irresecables. El
trasplante hepatico se reserva para la enfermedad multi-
focal que involucra varios segmentos.

En pacientes asintomaticos, tras confirmar por biopsia la
histologia con caracteristicas benignas del tumor, se ha optado
en ocasiones por la vigilancia ya que puede haber resolucién
espontanea de la tumoracién. La elevacion de alfafetopro-
teina requiere tomar una biopsia para obtener el diagnéstico
definitivo a través del estudio histopatologico. 14615

Las complicaciones en las resecciones completas son
larecidiva de la lesién en sitios adyacentes a la reseccion;
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en la marsupializacion, la fistula cistocutanea, que eleva el
gasto cardiaco hasta de 4 a 5 litros por dia, lo que requiere
drenaje y vigilancia estrecha postoperatoria.

En este caso la presentacion fue inusual: la tumoracion
estaba expuesta a través de parrilla costal; habia deformi-
dad del térax y un defecto del diafragma. Ademas habia
defectos 6seos del brazo derecho y de los arcos costales;
malformacion renal bilateral y cardiopatia congénita;
acentuada hipoplasia pulmonar derecha e hipertensién
arterial pulmonar. En este paciente no se determinaron
alfafetoproteinas ni “mapeo” genético.

CONCLUSION

El hamartoma mesenquimatoso en nifios es un problema
importante que debe tomarse en cuenta en el diagnéstico
diferencial de pacientes con aumento del tamafio del hi-
gado. Rara vez se observa en adultos. 23°

El pronostico de estos pacientes es bueno, ya que es una
tumoracion benigna; sin embargo, se han descrito casos
de malignizacién a sarcoma embrionario (mesenquimoma
maligno). 21112

La reseccion hepética total es la forma ideal de tra-
tamiento, con seguimiento continuo por ultrasonidos
abdominales de control. 15
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