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Cistadenoma hepatobiliar y enfermedad
poliquística hepática: Informe de dos pacientes
Hepatobiliary cystadenoma and polycystic liver disease.
Report on two patients
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Resumen
Objetivo: Informar de dos pacientes, una con enfer-
medad poliquística del adulto y otra con cistadeno-
ma hepatobiliar con estroma mesenquimatoso.
Sede: Hospital de tercer nivel de atención
Descripción de los casos: Paciente 1. Mujer de 71 años
de edad, con padecimiento de tres meses de evolu-
ción caracterizado por dolor en hipocondrio derecho
y sensación de pesantez. Se le realizó tomografía ab-
dominal, la cual mostró lesiones quísticas hepáticas,
la mayor en el lóbulo izquierdo, de 15 cm de diáme-
tro. La colangiografía demostró que los quistes no
se comunicaban con el árbol biliar. Se intervino qui-
rúrgicamente efectuando resección del quiste ma-
yor y colecistectomía. Diagnóstico histopatológico:
Enfermedad poliquística hepática del adulto (EPH).
Resección de un quiste de 11 cm.

Abstract
Objective: To inform on two patients, one with adult
polycystic liver disease and the other with a hepato-
biliary cystadenoma and mesenchymal stroma.
Setting: Third level health care hospital.
Description of the cases: Patient 1. Woman, 71 years
old, with a disorder of 3 months of evolution cha-
racterized by pain in the right hypochondrium and
sensation of heaviness. The abdominal tomogra-
phy revealed hepatic cystic lesions, the largest in
the left lobule, 15 cm in diameter. Cholangiogra-
phy revealed that the cysts did not communicate
with the biliary trunk. She was subjected to sur-
gery, performing resection of the largest cyst and
cholecystectomy. Histopathological diagnosis:
Adult polycystic liver disease. Resection of an 11-
cm cyst.
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Introducción
Las lesiones quísticas del hígado son poco frecuentes.
Existe un grupo heterogéneo de lesiones en las que la
alteración fundamental es la distorsión de la arquitectu-
ra normal del árbol biliar intrahepático, siendo una de
éstas la enfermedad poliquística hepática del adulto.1

En esta entidad se observan múltiples lesiones quísti-
cas, difusas, revestidas por un epitelio biliar cúbico en
el 90% de los pacientes. Estos quistes no se comuni-
can con el árbol biliar. La enfermedad frecuentemente
se acompaña de lesiones renales, y los quistes hepáti-
cos constituyen la manifestación extrarrenal más fre-
cuente de la enfermedad poliquística renal autosómica
dominante, se encuentra en el 15% al 40% de los pa-
cientes afectados, en estos casos la alteración renal es
la que domina el cuadro clínico y la que determina el
pronóstico final; se cree que las lesiones hepáticas y
renales obedecen a una patogenia común.2 El modo
de herencia de la enfermedad poliquística hepática del
adulto es autosómico dominante y frecuentemente los
quistes hepáticos son asintomáticos, sin embargo, el
agrandamiento de uno de ellos puede originar dolor ab-
dominal o ictericia, por compresión del árbol biliar, lo
que hace necesario el tratamiento quirúrgico.3-9

Dentro de las neoplasias quísticas primarias del
hígado, de origen biliar, el cistadenoma hepatobiliar y
el cistadenocarcinoma hepatobiliar son las más fre-
cuentemente encontradas. Pueden originarse tanto en
el parénquima hepático como en el sistema biliar ex-
trahepático, incluyendo la vesícula biliar. Prácticamente

todos los pacientes son adultos y existe un gran pre-
dominio en las mujeres.2,10-13

A continuación informamos dos casos de lesiones
quísticas, la primera corresponde a la enfermedad
poliquística hepática del adulto y la segunda a un cis-
tadenoma hepatobiliar con estroma mesenquimatoso,
en el que existía el antecedente de resección de quis-
tes hepáticos en dos ocasiones previas.

Descripción de los pacientes
Paciente 1
Mujer de 71 años de edad, quien acudió por presentar
dolor abdominal en hipocondrio derecho y sensación
de pesantez de tres meses de evolución. La tomografía
hepática mostró múltiples quistes hepáticos, el mayor
en el lóbulo izquierdo. El ultrasonido reveló una lesión
intrahepática de 98.8 mm de diámetro mayor, anecoica
(Figura 1), la colangiografía demostró que los quistes
no se comunicaban con el árbol biliar. Se investigó y
descartó enfermedad poliquística renal. Se intervino
quirúrgicamente realizando resección del quiste mayor
que estaba localizado en el borde anterior del lóbulo
izquierdo y colecistectomía. La vía biliar estaba engro-
sada y existían múltiples adherencias perivesiculares.
Descripción macroscópica: Quiste hepático, ovoide, de
11 x 10 x 7 cm, pesó 400 gr. Superficie externa lisa,
transparente, con parénquima hepático en los límites
quirúrgicos. Al corte con líquido claro en su interior, de
superficie lisa, con algunas trabéculas y con un espe-
sor de la pared de 0.3 cm (Figura 2).

Paciente 2: Mujer de 30 años de edad, con antece-
dente de resección de quistes hepáticos en dos oca-
siones, desconociéndose el diagnóstico histopato-
lógico. Se presentó con dolor en hipocondrio dere-
cho y epigastrio, náusea, dispepsia y plenitud pos-
tprandial. El ultrasonido hepático mostró una lesión
anecoica, grande, multilobulada localizada en el ló-
bulo hepático derecho. Se realizó cistectomía hepá-
tica. Diagnóstico histopatológico: Cistadenoma he-
patobiliar con estroma mesenquimatoso.
Conclusión: La enfermedad poliquística hepática se
caracteriza por la presencia de múltiples quistes de
tamaño variable, se transmite con carácter autosó-
mico dominante y frecuentemente se asocia a enfer-
medad poliquística renal. El cistadenoma con estro-
ma mesenquimatoso se describe como quiste multi-
loculado, revestido por un epitelio columnar o cúbi-
co y con un estroma subyacente, mesenquimatoso;
rodeados por una pseudocápsula de tejido conecti-
vo que los separa del parénquima adyacente.

Palabras clave: Hígado, quistes hepáticos, cistadeno-
ma hepatobiliar
Cir Gen 2003;25: 49-53

Patient 2. Woman, 30 years old, with antecedents of
two hepatic cysts resections, without knowing the
histopathological diagnosis. She presented pain in
the right hypochondrium and epigastrium, nausea,
dyspepsia, and postprandial plenitude. Hepatic ul-
trasound revealed a large anechoic lesion, multilo-
culated, located in the right hepatic lobule. Hepatic
cystectomy was performed. Histopathological diag-
nosis: Hepatobillary cystadenoma with mesenchy-
mal stroma.
Conclusion: Hepatic polycystic disease is characteri-
zed by the presence of multiple variably sized cysts,
is autosomically dominant, and is frequently asso-
ciated to renal polycystic disease. The cystadenoma
with mesenchymal stroma is described as a multilo-
culated cyst, covered by a columnar or cubic epithe-
lium and a subjacent mesenchymal stroma, surroun-
ded by a pseudocapsule of connective tissue that
separates them from the adjacent parenchyma.

Key words: Liver, hepatic cyst, cystademona.

Cir Gen 2003;25: 49-53
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Descripción microscópica: Quiste revestido por un
epitelio cúbico simple, de pared delgada, constituida
por tejido fibroconectivo. Parénquima hepático con li-
gero infiltrado inflamatorio linfocítico en los espacios
porta y esteatosis de gota gruesa (Figura 3).

Diagnóstico histopatológico: Enfermedad poliquís-
tica hepática del adulto. Vesícula biliar: Colecistitis
crónica.

Paciente 2
Mujer de 30 años de edad con antecedente de resec-
ción de dos quistes hepáticos cinco y siete años an-
tes de su ingreso. El diagnóstico histopatológico de
los mismos se desconoce. Inició su padecimiento ac-
tual 6 meses antes de su ingreso, con dolor en epi-
gastrio e hipocondrio derecho, náusea, dispepsia y
plenitud postprandial. Estudios de laboratorio: Fosfa-
tasa alcalina de 210 u/l. TAC de abdomen: Lesión he-
pática quística en el lóbulo izquierdo, de 20 cm de diá-
metro (Figura 4). Se intervino quirúrgicamente, efec-
tuando cistectomía hepática derecha.

Descripción macroscópica: Quiste de 19 X 12 X 9
cm, pesó 300 gr, de superficie externa lobulada, gris,
con áreas café oscuras y con vasos aparentes. Al cor-
te es multiloculada, contiene un líquido cetrino y es de
superficie irregular, algunos lóculos contienen mate-
rial hemático en su interior, los mayores miden 1.0 cm
y los menores 0.3 cm, el espesor de la pared varió de
0.2 a 0.6 cm (Figura 5).

Descripción microscópica: Quiste revestido por un
epitelio cúbico simple, el citoplasma de algunas células
contiene moco. La pared del quiste, en su porción media
y debajo del epitelio, está constituida por células mesen-
quimatosas, de núcleos ovales a fusiformes, hipercro-
máticos, de escaso citoplasma, estas células semejan
a las del estroma ovárico. La porción más externa de la
pared está constituida por tejido conectivo en el que existe
infiltrado linfohistiocítico y calcificaciones múltiples. El pa-
rénquima hepático circundante forma nódulos y los
espacios porta contienen linfocitos (Figura 6).

Diagnóstico histopatológico: Cistadenoma hepato-
biliar con estroma mesenquimatoso.

Fig. 1. USG Abdominal: Lesión intrahepática, anecoica, de bor-
des bien definidos.

Fig. 2. Aspecto macroscópico del quiste: La pared es delgada,
translúcida y lisa, con trabéculas focales.

Fig. 3. Fotomicrografía: El quiste está revestido por un epitelio
cúbico simple con una capa externa delgada de colágena.

Fig. 4. TAC de abdomen: Quiste multiloculado en lóbulo hepáti-
co izquierdo.
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Discusión
Las lesiones quísticas del hígado se encuentran oca-
sionalmente en la práctica de la patología quirúrgica.
Dentro de éstas se encuentra la enfermedad poliquís-
tica hepática del adulto, la que se hereda de forma
autosómica dominante, el gen causante fue mapeado
en el cromosoma 19p 13.2-13.1.4 Aunque la mayor
parte de los pacientes con esta enfermedad son asin-
tomáticos, el crecimiento exagerado de estos quistes
hará necesario el tratamiento quirúrgico, debido a que
puede originar ictericia secundaria a la compresión
del árbol biliar o dolor abdominal. El tamaño de los
quistes varía de pocos milímetros hasta 10 cm2, sin
embargo, se han informado casos como el publicado
por Ramirez y cols que han alcanzado hasta 46 cm
de diámetro.14 Existen diferentes procedimientos qui-
rúrgicos1,2,5,7,11 para el tratamiento de estas lesiones,
en nuestro caso se resecó totalmente el quiste de
mayor tamaño y, hasta la fecha, la evolución de la pa-
ciente ha sido satisfactoria.

Dentro de las neoplasias primarias y quísticas del
hígado se encuentra el cistadenoma hepatobiliar con
estroma mesenquimatoso, descrito en 1985 por Whe-
eler y Edmonson;8 ellos identificaron un grupo de tu-
mores previamente caracterizados bajo el término ge-
neral de cistadenoma biliar y los llamaron cistadeno-
mas hepatobiliares con estroma mesenquimatoso, uti-
lizando el término hepatobiliar debido a que se des-
conoce el origen exacto de los mismos. Estos tumo-
res fueron caracterizados, por estos autores, como
un grupo clinico-patológico de neoplasias que ocu-
rrían exclusivamente en mujeres jóvenes y con un
potencial de transformación maligna, por lo que re-
querían una resección quirúrgica completa, siempre
que fuera técnicamente posible, para evitar también
las recidivas.12 Estas lesiones son poco comunes y
representan el 4.6% del total de los quistes intrahe-
páticos de origen ductal biliar,13 ocurren casi exclusi-
vamente en mujeres (90%),3,4,10,11 por lo menos los
que poseen una capa subepitelial de células mesen-

Fig. 5. Aspecto macroscópico del quiste: Superficie interna
multilocular, gris, con áreas café oscuras y con vasos aparen-
tes.

Fig. 6. Fotomicrografía: El epitelio que reviste el quiste es cúbi-
co simple, algunas células son mucoproductoras. Debajo del
mismo se observan células mesenquimatosas, fusocelulares,
parecidas a las del estroma ovárico.

quimatosas parecidas a las del ovario, con una edad
media de 40 años. Macroscópicamente son lesiones
lobuladas8,9 de 3 a 24 cm de diámetro mayor y de
superficie externa lisa y con una superficie interna
generalmente lisa y multiloculada.

Histológicamente están constituidos por 3 capas:
1) Un epitelio columnar o cúbico de revestimiento. 2)
Una capa intermedia, subepitelial de células mesen-
quimatosas y fusiformes, parecidas a las del ovario.
3) Una capa externa o pseudocápsula, constituida por
tejido fibroconectivo, que los separa del parénquima
hepático adyacente,8 sin embargo, han sido descritos
cistadenomas hepatobiliares que carecen de este es-
troma mesenquimatoso y que se presentan también
en hombres.13 Los cistadenocarcinomas originados en
estos tumores tienen un curso más agresivo que los
que tienen un estroma mesenquimatoso y se presen-
tan en mujeres.15

Los cistadenomas hepatobiliares pueden originar-
se no sólo en el hígado, que es lo más frecuente, sino
también en los conductos biliares extrahepáticos, in-
cluyendo la vesícula biliar, hasta en un 17% de los
casos según algunas series.3,13

Su histogénesis se desconoce y aún se discute,
sin embargo, muchos autores coinciden en que se
originan, embriológicamente, de nidos de células en-
dodérmicas y mesodérmicas hepatobiliares primiti-
vas.8,9,12,13 Esto debido a que el epitelio de revestimiento
de estas neoplasias tiene semejanzas con el de las
células endodérmicas de las que se originan y que
revisten, normalmente, los conductos biliares intrahe-
páticos, y a que las células estromales, subepitelia-
les, parecidas a las del ovario, son semejantes a las
células primitivas y embrionarias, mesenquimatosas,
que contribuyen a formar el tejido conectivo que ro-
dea a los conductos biliares. Otros autores creen que
estos tumores se desarrollan a partir de remanentes
congénitos de intestino secuestrados en el hígado y
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otros más, que se originan de restos ectópicos de la
vesícula biliar que se encuentran en el hígado, debido
al parecido del epitelio de revestimiento de estos tu-
mores con el de la vesícula biliar en desarrollo.

Estas neoplasias son mejor diagnosticadas a tra-
vés del ultrasonido abdominal, que revela masas con
ecos internos.9 Las recidivas de estos tumores se han
encontrado, en algunas series, hasta en un 25% de
los casos, sobre todo asociadas a la resección incom-
pleta de los mismos12 y, debido a que tienen el poten-
cial de transformarse en tumores malignos y a que el
diagnóstico diferencial por imagenología o por biopsia
por aspiración con un cistadenocarcinoma hepatobi-
liar11 puede ser muy difícil o imposible de realizar, es
necesaria la resección total de la neoplasia con már-
genes o límites quirúrgicos adecuados.3,9,12

Conclusión
La enfermedad poliquística hepática se caracteriza por
múltiples quistes de tamaño variable, se trasmite con
carácter autosómico dominante. El cistadenoma he-
patobiliar es más frecuente en mujeres y por su po-
tencial malignidad deben resecarse.

Dedicatoria
Este artículo está dedicado a la memoria del Dr. Al-
fonso Cabildo Flores
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