EVIDENCIA MEDl'CA E

Caso clinico s 1 \NVESTIGACION EN NALUD

Vol. 7, Num. 4 e Octubre-Diciembre 2014 ¢ pp 182-186
www.medigraphic.com/emis

Hamartoma hepatico mesenquimatoso en
paciente y localizacion poco usuales

Cruz Gonzalez Vazquez,* Froylan de Jesus Paniagua-Morgan*

RESUMEN

Antecedentes: El hamartoma mesenquimal es una tumoracién benigna, secundaria a un crecimiento anormal de un tejido
en desarrollo. Caso clinico: Presentamos el caso de un recién nacido de cuatro dias de vida con una tumoracién abdominal.
Los estudios de imagen reportaron hamartoma hepatico mesenquimal quistico dependiente de I6bulo hepatico izquierdo. Se
confirmo el diagndstico por estudio de patologia posterior a reseccion total posterior, de la cual el paciente tuvo una recupe-
racion exitosa. Conclusidn: Los tumores hepaticos benignos no son la patologia mds frecuente en nifios y es extremadamente
rara su presentacion en Iébulo izquierdo; la mayoria pueden pasar inadvertidos y permanecer asintomaticos, por lo que debe
diagnosticarse y brindarse un tratamiento oportuno antes de que se presenten por anormalidades cardiacas o hemorragias y
choque por ruptura incidental.
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ABSTRACT

Background: The mesenchymal hamartoma is a benign neoplasia secondary from an abnormal growth of a developing tissue.
Case report: We report the case of a four days old newborn in whom an abdominal tumor was detected. Imaging studies re-
ported hepatic mesenchymal hamartoma located in the left hepatic lobe. Definitive diagnosis was reached by histopathology
after surgical full resection, after this the patient was successfully discharged. Conclusion: Despite benign liver tumors are the
most common pathology lineage in children, location in left lobe is extremely infrequent. Although most of them could pass
unnoticed and remain asymptomatic, they must be detected and undergo prompt treatment because they can result in cardiac
abnormalities or incidental bleeding and shock as catastrophic clinical debut.
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INTRODUCCION

Los tumores hepaticos son poco comunes en la infancia
con una frecuencia aproximada de 1 a 2% de todos los
tumores en nifios; la mayoria son malignos, y los benig-
nos son de origen hepatocelular. La distribucidn de los
tumores hepaticos se distingue por edades; asi el hepa-
toblastoma, el hemangioendotelioma y el hamartoma
mesenquimal son mas frecuentes en los dos primeros
afos de vida, mientras que el carcinoma hepatocelular,
la hiperplasia focal nodular y los sarcomas predominan
en niflos mayores (Cuadro 1).*

CASO CLINICO

Paciente masculino de cuatro dias de vida referido por la
presencia de masa abdominal en hipocondrio izquierdo.
En la exploracion fisica se encontraba en adecuadas
condiciones generales, Unicamente con presencia de
tumoracién en cuadrante superior izquierdo de 9 x 10
cm, de consistencia firme, adherida a planos profundos,
fija a la palpacion, no moévil, no dolorosa, sin cambios de
coloracién en la piel; el resto del abdomen sin alteracio-
nes (Figura 1).

Se realizaron los siguientes estudios de extensién a
su ingreso: ultrasonido abdominal mas Doppler (con

Cuadro 1. Frecuencia de los tipos histolégicos

de tumores hepaticos primarios en ninos.

Tumor Num. Porcentaje
Hepatoblastoma 737 37
Carcinoma 422 21
hepatocelular
Adenoma 50 25
Noédulo focal 94 3
Tumores 290 1i5
vasculares
benignos
Hamartoma 133 7
mesenquimal
Sarcoma 156 8
(embrional, angio,
rabdomio)

Otros 90 4
Total 1,972 100

Fuente: Russo P!

el cual se encontrd una tumoracién hepatica de |6bu-
lo izquierdo con flujo ausente en centro de la lesidn),
angiotomografia de abdomen con reconstruccion tri-
dimensional y foco hepdtico, la cual mostré una tumo-
racion hepatica dependiente de I6bulo izquierdo con
flujo tributario de vena hepatica y reforzamiento de
contraste de la cdpsula. La impresion diagndstica fue
hamartoma hepatico mesenquimatoso de Idbulo iz-
quierdo (Figura 2).

Los niveles de alfa fetoproteina estuvieron en valores
normales para la edad. El paciente subsecuentemen-
te presentd evidencia de cuadro de sepsis temprana sin
germen aislado, los niveles de proteina C reactiva fueron
de 12.2 mg/dL y desarrollé plaguetopenia, por lo que se
inicié esquema antibiético que condujo a resolucién de
cuadro infeccioso. Posteriormente se realizé reseccién de
la tumoracion, encontrando una tumoracién quistica de-
pendiente de I6bulo izquierdo hepatico, con correlacién

Figuras 1. A) Medicion horizontal y B) Vertical de la tumora-
cién abdominal.
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anatémica y estudios de imagen, resecandose al 100%,
sin compromiso de la via biliar.

Se confirmé el diagnéstico por patologia de un hamarto-
ma mesenquimatoso hepatico de Idbulo izquierdo quistico,

con centro mayormente necrotico (Figura 3). El paciente
evoluciond de forma adecuada, logrando el egreso en ex-
celentes condiciones; actualmente tiene un mes de edad
con peso y talla adecuados para su edad y sexo.

Figuras 2.

A) US Doppler que demuestra
hiperflujo de la capsula de

la tumoracién. B) Tomogra-

fia computada que muestra
tumoracion dependiente de
I6bulo izquierdo de higado con
irrigacion de vena hepatica. C)
Reconstruccién 3D por angio-
TAC con identificacién de vasos
tributarios y relacién con vena
cava inferior, valoracion para
abordaje quirargico.

Figuras 3. A) Hallazgos transquirtirgicos de la tumoracién hepatica de I6bulo izquierdo. B) Pieza quirtirgica de la tumoracién comparativa
con mango de bisturi de 15 cm. €) Lecho quirtirgico postprocedimiento con conservacion de la via biliar y tejido hepatico sano residual.



Evid Med Invest Salud 2014; 7 (4): 182-186 * Gonzalez VC y col. Hamartoma hepatico mesenquimatoso 185

ANALISIS

Los hamartomas son lesiones focales con sobrecrecimien-
to de uno o0 mas elementos celulares benignos de tejido
normal, y con frecuencia de un elemento predominante.
Algunos hamartomas muestran un origen clonal y tienen
un definido DNA reconfigurado que puede ser clasificado
como una neoplasia verdadera.?

El hamartoma mesenquimal es la segunda lesién he-
patica mds comun en el primer aio de vida. La mitad de
los casos pediatricos son observados en lactantes, y cerca
del 15% en recién nacidos. La mayoria de los pacientes
son masculinos y tres cuartas partes de ellos muestran
sintomas hasta el aio de edad. Se han reportado casos
en adultos. La patogénesis del hamartoma mesenquimal
no estd bien establecida. El término «hamartoma» indi-
ca que es originado durante el desarrollo del tejido sano,
mas que una neoplasia. Algunos autores han propuesto
que estas lesiones se originan de tejido conectivo del trac-
to portal. Se ha propuesto la posibilidad de que la lesidn
pueda ser reactiva, resultado de una irrigacion sanguinea
andémala del I6bulo hepatico, llevando a isquemia y cam-
bios quisticos. Los reportes de casos con aneuploidias y
translocacion involucran el cromosoma 19q, sugiriendo
que algunas pueden ser neoplasias. La mayoria de los
infantes tipicamente presentan masas abdominales. La
ruptura de tumores grandes puede resultar en choque.
Se han encontrado prenatalmente por ultrasonografia y
pueden causar casos de hidrops no inmune. La mayoria
ocurre en el I6bulo derecho hepatico, pero se pueden in-
volucrar ambos en un pequefio porcentaje de los casos.>*

ESTUDIOS DE IMAGEN

ULTRASONIDO DOPPLER

Muestra una masa de contornos bien definidos, comple-
ja, con ecogenicidad heterogénea y areas hiperecoicas e
hipoecoicas. Tipicamente se evidencia una coleccidn de
espacios quisticos septados, llenos de liquido y algunos
focos ecogénicos, lo que coincide con la macroscopia del
tumor, que muestra una masa hepatica pediculada.>®

HISTOPATOLOGIA

Muchos hamartomas mesenquimales pueden ser diagnos-
ticados por sus caracteristicas de apariencia gruesa, la cual
consiste en masas quisticas bien circunscritas, demarcadas,
multiloculadas con una giba de superficie externa en luz

gris o tonos blancos. Usualmente, el higado adyacente es
esencialmente normal. El corte de la superficie muestra
quistes multiples, de forma variante, con diametro de al-
gunos milimetros hasta 6 cm o mas, de tejido gris blanco y
forro reluciente con contenido claro, liquido de tono ama-
rillento. Algunos especimenes consisten principalmente en
grandes quistes; otros estdan compuestos principalmente
de tejido conectivo y sdlo algunos son pequefios quistes;
unos mas tienen grandes centros necroéticos.

Los quistes multiloculares son delimitados por endote-
lio, a veces epitelio cuboidal de via biliar, o por no epitelio.
Los quistes estan rodeados de tejido conectivo denso o pa-
lido, fibroso mixoide septal conteniendo vasos sanguineos
o pequefios conductos biliares. La lesién periférica es ro-
deada por una capsula fibrosa gruesa o débil imperceptible
con parénquima hepatico adyacente inmediato, el cual en
ocasiones muestra compresion, fibrosis y atrofia.

ESTUDIOS ADICIONALES

BIOPSIA, ASPIRACION POR AGUJA FINA (BAF)

Los hallazgos por BAF incluyen abundante estroma mixoi-
de con células estromales blandas esparcidas, dispuestas
como células individuales o uniones perdidas. El patrén
de la cromatina es eventualmente distribuido y con nu-
cléolos inconspicuos.

La alfa fetoproteina suele estar en niveles normales
pero también puede estar elevada debido a la edad.”®

PRONOSTICO Y TERAPEUTICA

La completa escisién quirurgica es la terapia principal, con
una tasa de supervivencia actual de mas del 90%, y cuya
mortandad esta determinada en gran parte por las com-
plicaciones asociadas. El uso exitoso de la ciclofosfamida
ha sido reportado en casos de tumores grandes causantes
de falla cardiaca que pone en riesgo la vida de los neona-
tos. Muchos casos en lactantes se han descrito asociados
con sarcomas indiferenciados. El hallazgo de anormalida-
des que involucran el cromosoma 19 sugieren una posi-
ble causa histogenética.! De forma rara se han asociado
a sarcoma embrionario indiferenciado, incrementando la
posibilidad de trasformacion maligna.”*°

CONCLUSION

El hamartoma mesenquimal es una tumoracién benigna de
la infancia, no es frecuente encontrarlo en el periodo neo-
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natal, y en este caso su presentacion fue mucho mas inusual
(I6bulo izquierdo), representando 1.7% de todas las neo-
plasias hepaticas en la infancia. EI 20% son pedunculados,
comprometiendo la superficie inferior del higado. Asi, este
tipo de tumores puede sufrir torsién y manifestarse como
un abdomen agudo quirdrgico.>* El tumor fue de compor-
tamiento quiescente; sin embargo, representaba un riesgo
de ruptura por su gran tamafio, hemorragia y choque, ** por
lo que se decidié un manejo quirurgico, consiguiendo una
adecuada evolucion y egresando en adecuadas condiciones.
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