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Hamartoma mesenquimatoso del higado en el I6bulo
izquierdo. Localizacion poco comun
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Resumen

Introduccién: el hamartoma mesenquimatoso del higado es un
tumor benigno, poco comun en nifios, que suele aparecer en el
I6bulo hepatico derecho y representa cerca de 5 a 6% de todos
los tumores hepaticos primarios. La reseccion total del tumor es
curativa.

Caso clinico: se comunica el caso de un nifio de 30 meses de
edad es atendido en consulta por dolor epigastrico abdominal y
una masa palpable de dos dias de evolucion, sin otros sintomas
asociados. La masa se extirpé por completo. Durante el posto-
peratorio el paciente se recuperé sin complicaciones y fue dado
de alta 13 dias después de la cirugia. Todos los hallazgos mi-
croscopicos fueron consistentes con el diagnostico de hamartoma
mesenquimatoso hepatico.

Conclusiones: alrededor de 75% de los hamartomas mesenqui-
matosos de higado ocurren en el I6bulo derecho del higado. Para
diferenciar esta lesion en el l6bulo izquierdo de otros tumores he-
paticos deben excluirse otros diagndsticos. Para que la reseccion
quirdrgica sea exitosa algunas veces se considera necesario un
acercamiento multidisciplinario. Nuestro caso ejemplifica un pa-
decimiento raro en una localizacion inusual y un adecuado trata-
miento en un hospital de tercer nivel.
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Abstract

Background: mesenchymal hamartoma of the liver is a rare be-
nign liver tumor in children, usually arising from the right liver lobe
and represents about 5 to 6% of all primary hepatic tumors. Com-
plete surgical resection of the tumor is curative.

Clinical case: a 30 months old male presented with epigastrium
abdominal pain and a palpable mass over a period of two days
with no other symptom. The mass was excised completely. Post-
operatively the patient recovered with an uneventful course and
was discharge 13 days following surgery. All microscopic findings
were consistent with the diagnosis of mesenchymal hamartoma of
the liver.

Conclusions: approximately 75% of mesenchymal hamartoma
of the liver occur in the right lobe of the liver. Several diagnostic
considerations should be elucidated to differentiate these type of
tumors in the left lobe from other benign liver tumors. Sometimes
a multidisciplinary approach is necessary to complete a success-
ful complete surgical excision. Our case exemplifies a rare entity
in a rare location, an adequate treatment in a third level reference
hospital setting.
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Introduccion

Los tumores del higado representan de 1 a 4% de todas
las neoplasias so6lidas de los nifios, y los tumores hepaticos
primarios abarcan s6lo 0.5 a 2% de todas las neoplasias in-
fantiles.® Tres cuartas partes de los tumores pediatricos de
higado son malignos.? EI hamartoma mesenquimatoso del
higado es una lesion benigna que representa cerca de 5 a
6% de todos los tumores hepaticos primarios y es un tumor
poco comun en niflos, incluso en grandes centros hospita-
larios. La primera descripcion la realizd6 Maresh en 1903;3
se le asignaron los nombres de: fibroadenoma celular biliar,
tumor pseudoquistico mesenquimatoso, hamartoma quistico
y tumor cavernoso linfangiomatoide, y la descripcion defini-
tiva de esta entidad la realizo en 1956 Edmonson.* Sus ori-
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genes y biologia no se han entendido lo suficiente y su
tratamiento es motivo de controversia. En la mayoria de
los casos (75%) aparece en el 16bulo hepatico derecho
y afecta de igual manera a hombres y mujeres. Aqui se
comunica el caso de un nino de 30 meses de edad, con
un hamartoma mesenquimatoso hepéatico de presentacion
poco comun, localizado en el 16bulo hepatico izquierdo.
Se hace énfasis en su presentacion clinica, los hallazgos
operatorios y se hace un breve resumen del conocimiento
actual de esta neoplasia.

Caso clinico

Paciente masculino de 30 meses de edad que llego al hos-
pital con dolor epigastrico abdominal y una masa palpable
de dos dias de evolucion, sin otros sintomas asociados. A la
exploracion fisica (peso 10.8 kg, talla 77 cm) se encontraba
afebril, anictérico y con una masa visible en el hemiabdo-
men superior, de tamafio aproximado de 7 a 8 cm, palpa-
ble, firme, movil y ligeramente dolorosa, localizada en la
linea media del abdomen. Los exdmenes de laboratorio re-
portaron: hemoglobina de 11.6 g/dL, leucocitos, plaquetas
y tiempo de protrombina en limites normales. Grupo san-
guineo O positivo y pruebas de funcionamiento hepatico:
bilirrubina total 0.29 mg/dL, transaminasa glutamicopirii-
vica y transaminasa glutamicooxalacética de 20 y 33 UI/L,
respectivamente; nitrogeno ureico en sangre 10 mg/dL y
creatinina en sangre 0.5 mg/dL. Sus marcadores tumorales
fueron: alfa fetoproteina 1.06 ng/mL y antigeno CA 19-9,
56.86 ng/mL.

Los rayos X de térax mostraron un desplazamiento a la
izquierda de la camara gastrica. En la tomografia simple y
contrastada de abdomen se encontrd una masa quistica de
75 x 67 mm bien definida, septada, localizada en el lobulo
izquierdo del higado que ocupaba los segmentos 11 y 111 sin
calcificaciones. La masa desplazaba el estomago, compri-
mia las estructuras hiliares y el lobulo caudado (Figura 1).

El abdomen se explor6d quirGrgicamente mediante una
incision subcostal bilateral y se encontré una masa de 8 x 6
cm que afectaba los segmentos 11 y 111 del higado con el res-
to del parénquima hepatico de apariencia normal (Figura 2).
Se decidi¢ realizar hepatectomia izquierda con una manio-
bra Pringle de 15 minutos y hemostasia con pinzas Kelly.

La masa se extirpd por completo, con una pérdida de
sanguinea estimada de 200 mL. En el postoperatorio el pa-
ciente se recuperd sin complicaciones y fue dado de alta
13 dias después de la cirugia.

La pieza quirtrgica pes6 190 g, y midi6 16 x 8 X 5 cm
con partes solidas y partes quisticas en la apariencia macros-
copica, circunscrita y encapsulada. La superficie del corte
mostré multiples quistes que variaban en tamafio de 0.5 a
2.5 cm llenos de liquido seroso de color amarillo (Figura 3).

Figura 1. Se presenta la tomografia computada abdominal de un
nifio de 30 meses de edad con hamartoma mesenquimatoso de hi-
gado, consistiendo en masa quistica con separaciones internas en el
I6bulo izquierdo del higado, ocupando segmentos Il y IIl.
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Figura 2. Imagen intraoperatoria. Se demuestra una masa quistica la
cual se localiza en el I6bulo izquierdo del higado.

Figura 3. En el Corte superficial se observan quistes multiples los
cuales varian en tamafio de 0.5 a 2.5 cm con contenido liquido ama-
rillo seroso.
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Desde el punto de vista microscopico, era basicamente una
neoplasia trifasica mesenquimatosa compuesta de una mez-
cla de conductos biliares irregulares, vasos sanguineos y
tejido conectivo con estroma fibromixoide. También habia
algunos hepatocitos dispersos con hematopoyesis extrame-
dular. El epitelio de los conductos biliares mostré6 cambios
degenerativos e infiltrado neutrofilico periductal (Figura 4).
Todos los hallazgos son consistentes con el diagnéstico de
hamartoma mesengimatoso hepatico.

Discusioén

El hamartoma mesenquimatoso hepatico puede ser un ha-
Ilazgo en la exploracion fisica o en los estudios de imagen.
Lo comun es que curse con distencion abdominal y/o tumor
abdominal. El dolor es rara vez un sintoma dominante y
pueden llegar a ocurrir otros sintomas, como anorexia y vo-
mito. Otras presentaciones tienen relacién con la edad e in-
cluyen la prenatal (con deteccion por ultrasonido), y dificul-
tad respiratoria del recién nacido; en nifios mayores pueden
manifestarse con ictericia obstructiva, y es poco frecuente en
adultos. Este tumor no se ha asociado con malformaciones
congénitas. Las pruebas de funcionamiento hepatico suelen
ser normales o estar ligeramente alteradas. En algunos pa-
cientes las concentraciones de alfa fetoproteina en sangre
pueden estar elevadas, debido a epitelio hepatico y biliar
dentro del estroma mixoide del tumor.* El ultrasonido, la
tomografia o la imagen por resonancia magnética suelen
demostrar un tumor quistico con segmentos multiples con
cantidades variables de tejido so6lido. Por encima del bor-
de exterior del higado comprimido, la arquitectura hepatica

Figura 4. Hallazgo patoldgico. Microscopicamente, esto fue una neo-
plasia en su mayoria trifadsica mesenguimatosa compuesta de una
mezcla de conductos biliares irregulares, vasos sanguineos, estroma
fibromixoide y tejido conjuntivo (H and E, x250).

tiene caracteristicas normales. En los estudios de imagen la
mayor parte de los hamartomas mesenquimatosos hepaticos
tiene un aspecto hipodenso y poco vascularizado. A veces,
las ramas de la vena porta irrigan al tumor y en la periferia
se encuentran areas altamente vascularizadas. Con menor
frecuencia se encuentran areas altamente vascularizadas
centrales, lo que puede causar confusidon con el heman-
gioendotelioma.> EI hamartoma mesenquimatoso debe dis-
tinguirse de otros tumores hepaticos, como el hemangioma,
sarcoma, quistes parasitarios o congénitos y rara vez tumo-
res quisticos del higado, como hepatoblastoma, cistadeno-
carcinoma biliar y teratoma.*

Alrededor de 75% de los hamartomas mesenquimatosos
hepaticos aparecen en el l16bulo derecho. Los tumores pue-
den ser de gran tamafo y medir de 20 a 30 cm de diametro y
pesar mas de 3 kg. La necrosis, las calcificaciones y la he-
morragia dentro de los quistes del tumor son poco comunes.
A la diseccion se encuentran multiples quistes con liquido
claro o amarillo claro y seroso, similar al plasma, excepto
que las concentraciones de proteina, colesterol y glucosa
son bajas. Los quistes no se comunican directamente con
el tronco biliar y estdn separados por septos fibrosos y ro-
deados de tejido mesenquimatoso que contienen conductos
biliares tortuosos, vasos sanguineos y tejido hepatico. Sue-
le haber bordes bien circunscritos y rodeados de margenes
irregulares de tejido hepatico parenquimatoso, tejido biliar
y vasos sanguineos, pero no poseen una capsula real. Desde
el punto de vista microscopico, tiene componentes mesen-
quimatosos y epiteliales. El estroma mixoide contiene un
nimero variable de quistes cubiertos de epitelio y espacios
quisticos sin éste. El estroma consiste de fibroblastos y co-
lageno, conductos biliares, vasos sanguineos y linfaticos e
islas de hepatocitos.” Se ha establecido que la ausencia de
actividad mitdtica del mesénquima en este tumor tiene ma-
yor actividad proliferativa, que ocurre antes o al momento
del nacimiento, mientras que la expansion quistica es res-
ponsable del crecimiento postnatal del mismo. Acerca de su
riesgo de malignidad, tradicionalmente ha estado cataloga-
do como un tumor benigno, con nulo potencial de maligni-
dad. Algunos reportes han sefialado una asociacion entre el
hamartoma mesenquimatoso de higado y el sarcoma indife-
renciado embrional.®

En esta estirpe histoldgica neoplasica la hemorragia fatal
es excepcionalmente rara. Las complicaciones biliares son
inusuales y tratables. El tratamiento del hamartoma mesen-
quimatoso es casi siempre quirargica mediante la reseccion
hepética convencional, o la excisién no anatémica con mar-
gen pequefio de tejido normal. Algunos cirujanos sugieren
que la reseccion incompleta es segura; aunque debe evitarse
por la posibilidad de recurrencia sintomatica, incluso 13 afios
después, con el potencial riesgo de malignidad. La marsu-
pializacion es subdptima debido al riesgo de recurrencia del

468

Cirugia y Cirujanos



Hamartoma mesenquimatoso del higado. Localizaciéon poco comuin

tumor; si es masivo la reseccion secuencial puede ser una
buena opcion. Este tumor es raramente irresecable en cuyo
caso el trasplante de higado puede ser considerado para reali-
zarse en los centros especializados en trasplante.’!' Después
de la reseccion quirtirgica es aconsejable realizar monitoreo
ultrasonografico y revisiones clinicas ocasionales durante
al menos cinco afios, con un excelente prondstico. Existen
varias opciones no quirurgicas: drenaje quistico pero la evi-
dencia de su efectividad es pobre.

El hamartoma mesenquimatoso hepatico del l6bulo iz-
quierdo es particularmente raro. Para diferenciar este tumor
en el I6bulo izquierdo de otros tumores hepéaticos deben
estudiarse varias consideraciones diagnoésticas. Para que la
reseccion sea exitosa algunas veces se considera necesario
un acercamiento multidisciplinario (cirugia de trasplante y
cirugia pediatrica) .

En conclusion, nuestro caso ejemplifica una entidad rara
en una localizacion poco frecuente con tratamiento adecuado
en un hospital de tercer nivel.
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