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CASO CLINICO

Hamartoma de vias biliares.

Reporte de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN Objetivo: informe de un caso clinico y
revision de la literatura con relacion al hamartoma
de vias biliares (HVB). Antecedentes: el hamartoma
de vias biliares es una lesion hepdtica rara descrita
por primera vez en 1918 por Von Meyenburg, con-
sistente en una deformacion y desorganizacion de
los conductos biliares, formando estructuras quisticas
que varian de tamario. Método: se trata de una mu-
jer de 44 aiios de edad, asintomdtica. El ultrasonido
mostro la presencia de lesiones diseminadas en el
higado que condicionaban irregularidades en el con-
torno. Posteriormente se realizo tomografia compu-
tada abdominal, donde se corroboré la presencia de
lesiones hepdticas, miiltiples e hipodensas de aspec-
to quistico, diseminadas en todo el organo y una le-
sion en pelvis al nivel de iitero en el infundibulo iz-
quierdo, interpretdndose inicialmente como una pro-
bable tumoracion maligna de ovario izquierdo con
metdstasis hepdticas. Se llevo a la paciente a
laparotomia exploradora, con biopsias hepdticas, asi
como histerectomia radical. Resultados: el examen
histologico transoperatorio revel6 ser negativo a ma-
lignidad en todas las muestras. El resultado definiti-
vo fue el de HVB y miomatosis uterina. Conclusio-
nes: la presencia de HVB genera confusion en el diag-
nostico y en el manejo de los pacientes que la pre-
sentan, por su apariencia como metdstasis hepdti-
cas.

Palabras clave: hamartoma, vias biliares, metastasis.

INTRODUCCION

El hamartoma de vias biliares (HVB) o complejos de Von
Meyenburg, es una lesidon hepdtica rara descrita por

SUMMARY Objective: A clinical case report and
literature review of the on the biliary-duct hamartoma
is presented. Background: The biliary hamartoma is a
rare hepatic lesion described for the first time in 1918
by Von Meyenburg. It is consistent with biliary duct
deformity and disorganization, forming cystic structures
varying in sizes. Methods: The patient is a 44-year-old
female who had an ultrasonogram that showing
disseminated hepatic lesions, which rendered an irre-
gular shape to the viscera. An abdominal CT scan
corroborated this hepatic lesion that appeared as
multiple and low density in cystic form, disseminated
through the entire organ. This study also showed a pelvic
lesion in the left ligament of the uterus. The images were
interpreted as malignant left ovaric tumor with hepatic
metastases. The patient was taken to exploratory
laparotomy. Liver biopsies and radical hysterectomy
were performed. Results: The frozen sections were
reported as negative for malignancy and definitive
diagnostic was biliary duct hamartoma and uterine
myomatosis. Conclusions: The presence of biliary duct
hamartoma causes diagnostic confusion and difficulty
in the management of patients in that it appears to be
liver metastases.
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primera vez en 1918 por este autor,! que consistente en
deformacién y desorganizacién de los conductos biliares
formando estructuras quisticas que varfan de tamafio, desde
las observadas s6lo microscépicamente hasta producir
masas hepdticas facilmente perceptibles.
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Este tipo de lesion es asintomatica y en la mayoria de
las series publicadas ésta se diagnostica de manera inci-
dental o como resultado de estudios en autopsias. Cuan-
do existen lesiones asociadas malignas, es muy comun
que los HVB sean erréneamente diagnosticados como
metdstasis o en ocasiones considerados como lesiones
malignas primarias, confundiendo el criterio y las decisio-
nes del clinico. El objetivo de la presentacion del caso es
conocer esta patologia y sus implicaciones terapéuticas
al ser descubierta de manera incidental.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 44 afios de edad, sin antecedentes de importan-
cia. En una evaluacion clinica refirié sintomatologia vaga
de dolor en hipocondrio derecho, por lo cual se le realizé
ultrasonograma (USG), y se observd la presencia de le-
siones quisticas alternadas con zonas hipoecoicas dise-
minadas en el higado que condicionaban irregularidades
en el contorno, sin otros hallazgos en 6rganos vecinos.
Posteriormente se realiz6 tomografia computada (TC)
abdominal, donde se corrobor¢ la presencia de estas le-
siones hepdticas, multiples e hipodensas de aspecto
quistico, diseminadas en todo el 6rgano aunque de pre-
dominio en el 16bulo derecho (Figuras 1y 2). Asimismo
se encontrd una lesién en la pelvis en el anexo uterino
izquierdo, probablemente dependiente del ovario, de as-
pecto s6lido aunque con una imagen hipodensa en su
interior, lo que fue interpretado inicialmente como una
probable tumoracién maligna de ovario izquierdo o uterina,
con metastasis hepdticas (Figura 3). Los exdmenes de
laboratorio no mostraron alteraciones en la biometria
hemadtica, quimica clinica ni en las pruebas de funcién
hepética. El nivel sérico del marcador Ca-125 fue nor-
mal. Se decidi6 realizar laparotomia exploradora, encon-
trando un higado de tamafio normal, con multiples lesio-
nes en su superficie apenas sobreelevadas no fluctuan-
tes, de color café oscuro que contrastaban con el color
café-rojizo normal del higado. Fueron tomadas biopsias
en cuiia del borde, asi como biopsias por puncién con
trucut dirigidas a las zonas afectadas segin mostraba la
tomografia. En la pelvis, se encontraron los ovarios de
caracteristicas normales, y en el itero una masa interliga-
mentaria izquierda que producia desplazamiento de la ve-
jigay del propio 6rgano. Se procedi6 a realizar un lavado
peritoneal para obtener muestra citoldgica, histerectomia
con salpingectomia bilateral y ooforectomia izquierda. Los
resultados del examen de patologia transoperatorio se
reportaron como negativos a malignidad, y el resultado
definitivo fue el de HVB, asi como miomatosis uterina,

sin evidencia de malignidad en ninguna de las muestras.
La paciente se recuper6 rapidamente de la cirugia, y fue
dada de alta a los 5 dias, manteniéndose asintomatica
hasta el momento a 6 meses de evolucién.

DISCUSION

Definicion. Von Meyenburg en 1918 reporté 12 ca-
sos de quistes hepaticos con grupos aislados de ductos
biliares intrahepaticos a los que llamé complejos que lle-
van su nombre,' aunque también se les conoce como ha-
martoma de las vias billares. Se puede definir como una
alteracion de tipo congénito que consiste en la deforma-
cién de los conductos biliares medianos y pequefios que
forman dilataciones quisticas que varian en tamafios,
desde sdlo el perceptible microscépicamente hasta gran-
des dilataciones que deforman el contorno hepatico. Con
mucha frecuencia el diagnéstico de esta lesion es inciden-
tal, ya sea por imagen o en una laparotomia exploradora,
asi como en series de autopsias. Las situaciones mas
frecuentes en los que se realiza este diagndstico son cuan-
do se sospecha tumoracién hepatica primaria, durante la
evaluacion de pacientes con dolor abdominal, o en evalua-
ciones médicas de rutina.>?

Etiologia. No ha sido bien definida; el término
hamartoma designa un crecimiento excesivo y focal de
células y tejidos maduros en un érgano compuesto por
estos mismos elementos celulares y aunque son madu-
ras e idénticas a las que se encontraron en el resto del
6rgano, no reproducen su arquitectura normal y se consi-
dera tumoracion benigna. Se ha mencionado que esta
malformacién tiene lugar en la ldmina hepaticoductal, que

Figura 1. Tomografia computada abdominal, donde se observa la
presencia de lesiones hepdticas, miiltiples e hipodensas de aspecto
quistico, diseminadas en todo el organo aunque de predominio en el
lobulo derecho.
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Figura 2. Tomografia mostrando las lesiones hepdticas previamente
descritas.

es la estructura embriogénica que genera el desarrollo
de los ductos biliares mas distales. En este proceso, po-
dria generarse un factor que produce disrupcion de la
remodelacion de la 1dmina ductal durante la tltima fase
del desarrollo del arbol biliar intrahepatico.**> Algunos
creen que este factor podria ser simplemente algin su-
ceso isquémico en el higado.® Por esto el HVB es consi-
derado una alteracion en el desarrollo mas que un verda-
dero neoplasma y puede ser la explicacién que la rela-
ciona con algunas enfermedades congénitas.>* Los ha-
martomas, al principio pequenos, pueden dilatarse pro-
gresivamente por el llenado de las estructuras biliares
originales, transformdndose finalmente en quistes de
distintos tamafos.

Descripcion histopatoldgica. El diagndstico en autop-
sias de esta lesion varfa de 0.69%,> hasta series mds re-
cientes que reportan incidencia de 5.6%.°

Macroscopicamente se observan nodulaciones super-
ficiales subcapsulares de 0.1 a 0.5 cm de didmetro, de
color blanco grisiceo amarillento hasta rojo parduscas
o negras,”’ sin ninguna predileccién lobar comprobada,
aunque existen casos que sugieren que podria existir una
mayor frecuencia del 16bulo derecho.” Por su localiza-
cion se les divide en parenquimatosos, adyacentes a la
cépsula y propiamente de la capsula hepatica.” El conte-
nido es un liquido que varia de grisidceo claro, amari-
llento pardusco hasta francamente biliar.” Se sabe que
existe cierta estasis de liquido biliar con obstruccién al
flujo, lo cual convierte las cavidades cada vez mas gran-
des, dilatdndolas quisticamente y con comunicacién en-
tre las mismas; nunca ha sido reportada la presencia de
célculos en su interior.?

Microscdpicamente se observa como una lesion benig-
na localizada en la regidn interlobular o 4reas portales

propiamente y algunos se fusionan con las triadas porta-
les usuales.”> Estas nodulaciones estdn compuestas de
una coleccién de ductos biliares, embebidos en tejido de
estroma fibroso frecuentemente hialinizado,” y algunos
contienen arterias de pequeio a mediano tamafio.® Es-
tos ductos son dilatados o tortuosos y estdn revestidos
por una linea simple de tejido celular columnar simple.
La arquitectura normal del higado no estd afectada.’

Cuadro clinico. La edad media de presentacion es de
58.1 afios, con mérgenes de 41 a 93 afios. La sintomatolo-
gia es muy vaga e insidiosa. La mayoria de los casos se
ha reportado asintomatico o con sintomatologia relaciona-
da a otras enfermedades. Puede existir hiporexia, dolor
en el cuadrante superior derecho del abdomen o disten-
sion abdominal sin ninguna otra explicacién. Puede lle-
gar a ser palpable una masa hepatica, sin embargo, lo
comin es que el paciente con HVB sea diagnosticado
por otros procesos asociados, como resultado de una
necropsia o incluso nunca ser diagnosticado.>*’!!

Diagnostico por laboratorio. No existen alteracio-
nes de laboratorio, y si llegan a existir, no son caracte-
risticas de esta enfermedad y probablemente estén en
relacién con otro padecimiento.

Diagnostico por imagen. Si bien no existe un estu-
dio de imagen especifico, nos orientan hacia el diagnés-
tico y en muchos casos los hallazgos son incidentales,
dando pie hacia el estudio de esta enfermedad. En gene-
ral, el HVB presenta similitud radioldgica a lesiones ma-
lignas,* y debido a que el higado es el lugar mds comiin
para metastasis neopldsicas, es comun dar por hecho
este diagnoéstico, sobre todo ante la presencia de un can-
cer asociado. Las placas simples de abdomen no mues-
tran alteraciones aunque en ocasiones pueden mostrar
masas de tejido blando en hipocondrio derecho, asi como

Figura 3. Tomografia computada abdominal a nivel pélvico, en la
cual se aprecia una masa de aspecto solido con interior liquido, de
predominio izquierdo que desplaza al titero a la derecha, interpreta-
do inicialmente como lesion ovdrica o uterina maligna.
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desplazamiento de visceras. Los estudios mas ttiles para
el diagnostico son el ultrasonido (USG) y la tomografia
computada (TC).

El USG es el primer examen radiolégico efectivo,’ las
imdgenes mas frecuentes son la de multiples ecos intra-
hepaticos en cola de cometa, ecos heterogénicos tenues y
multiples estructuras hipoecoicas pequeiias, asi como
masas mixtas.’ Segtn los hallazgos en el USG, las lesio-
nes pueden ser clasificadas en clase I para los que son
predominantemente sélidos, que muestran conductos bilia-
res angostos; clase II la cual es intermedia entre la clase
Iy la I y la clase III para los predominantemente
quisticos con conductos biliares muy dilatados.’

La TC muestra la imagen de multiples y numerosas
lesiones quisticas pequefias intrahepaticas por lo gene-
ral menores a 5 mm, aunque los tamafios varian desde 2
hasta los 20 mm. Sé6lo 7% de los higados estudiados tie-
ne hamartomas mayor de 3 mm en su didmetro. El nu-
mero de estas lesiones puede variar de 50 mil a 100 mil.?
Estas lesiones refuerzan con el medio de contraste au-
mentando su nimero en 80 a 150%. Tienen margenes
suaves asi como en ocasiones un drea quistica central
septada. Las lesiones pueden ser hipodensas y se encuen-
tran distribuidas en todo el higado en cada 16bulo ya sea
en el drea subcapsular o intraparenquimatoso, y se ha
observado que con mayor frecuencia son adyacentes a
los tractos portales de mediano tamafio.>*!!

Algunos autores refieren que después de analizar los
hallazgos de imagenes de USG y TC y compararlos con
los hallazgos patolégicos pueden diagnosticarlos con pre-
cision por imagen,* no cabe duda que el diagnéstico defi-
nitivo se establece por histologia, y no por los hallazgos
radioldgicos por mas sugestivos que éstos sean.*

Diagnéstico histopatoldgico. El diagnéstico definiti-
vo es aquél establecido por biopsia. En el caso de la biop-
sia por aspiracion con aguja fina ésta puede ser guiada por
USG o TC y se realiza con una aguja del nimero 18. Sin
embargo, esta aspiracion por lo regular no es diagnéstica
y deja mas dudas.’ La mejor biopsia es la que se realiza
directamente por laparotomia exploradora, la cual debera
tomarse en cufia por el cirujano o de manera excisional en
algunos casos. Sin duda por laparoscopia también puede
obtenerse una muestra de tejido.

Diagnéstico diferencial. Incluye tumores metasta-
sicos o tumores hepdticos primarios, microabscesos,
granulomas, quistes simples o quistes parasitarios, y la
enfermedad de Caroli.>*"!? Otra lesion llamada hamar-
toma mesenquimatoso hepatico, la cual es de presenta-
cién caracteristica y casi exclusiva en menores de 2 afos,
con lesiones hepdticas quisticas grandes, podria ser par-

te de un espectro de la misma enfermedad, aunque esto
ultimo atin no ha sido bien definido.?

Enfermedades relacionadas. Se ha visto que los pa-
cientes con rifiones poliquisticos autosémicos dominan-
tes presentan HVB en 97% de los casos, aunque s6lo 11%
de los pacientes con HVB presenta rifién poliquistico.?

La fibrosis hepdtica congénita, los quistes pancreaticos
o enfermedad de Caroli, asi como enfermedades malig-
nas como el colangiocarcinoma y el gastrinoma pueden
asociarse, de manera mads rara, al HVB.>>8

Complicaciones. Se han descrito pocas complica-
ciones relacionadas, sin embargo se le ha querido rela-
cionar con colangiocarcinoma, lo cual ha sido reporta-
do de manera casi anecddtica,* y se ha descrito sélo un
caso que degener6 en adenocarcinoides. Otra compli-
cacion rara principalmente en lesiones grandes y exten-
sas pueden ser la hipertensioén portal con hemorragia
gastrointestinal.>%1°

Tratamiento. De acuerdo a la experiencia de la ma-
yoria de los autores y los casos reportados hasta el mo-
mento, el tratamiento del HVB es conservador. De acuer-
do con la definicidn, al ser un hamartoma, éste no tiene
la capacidad histoldgica para degenerar, por lo que un
enfoque objetivo es el de observacion rutinaria con visi-
tas de reconocimiento médico y la observacidon anual
con TAC.

Esta forma de vigilancia ha sido exitosa en la mayo-
ria de los casos sin haber complicaciones a corto ni a
largo plazo y la frecuencia de degeneracidn a colangiocar-
cinoma ha sido anecdética. Existen informes de auto-
res que han tratado de inicio a estos pacientes con biop-
sias excisionales amplias, e incluso lobectomias que en
la mayoria de los casos han sido innecesarias. La mayo-
ria de los higados con HVB tiene presentacion bilobar
diseminada que impide la realizacién de la extirpacién
selectiva de estas lesiones. En otros casos, se han abier-
to estos quistes al ser grandes y cercanos, marsupiali-
zando la cavidad con epiplén. Nuestra opinién es que
una cirugia grande resectiva conlleva mayor mortali-
dad y morbilidad. Los riesgos minimos del control mé-
dico y radiolégico, contra los beneficios del interven-
cionismo son cuestionables. Los resultados de la ma-
yoria de las series reportadas corroboran nuestro punto
de vista.

CONCLUSION

Se dice que el médico no puede diagnosticar lo que no
conoce. Por esto es importante saber de enfermedad. En
el caso descrito, fue facil pensar que las imagenes halla-
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das a nivel hepdtico correspondian a metastasis de una
tumoracién maligna uterina u ovérica. Sabiendo que el
higado es uno de los 6rganos en los que mas frecuente-
mente se presentan las metdstasis, parecia légico. Sin
embargo, la ausencia de hallazgos clinicos no apoyaba el
diagnéstico, mds atn cuando los marcadores tumorales
para ovario fueron negativos. La duda diagndstica junto
con la falta de datos clinicos no concordantes y la necesi-
dad de establecer el diagndstico histopatoldgico para ini-
ciar tratamiento lo mds breve posible, fue lo que nos llevé
alaexploracidn quiridrgica. Los resultados en el transope-
ratorio fueron los de HVB, asi como miomatosis uterina,
sin evidencia de malignidad.

Aun as{ se decidio la realizacion de histerectomia con
conservacion de un ovario, justificado por la importan-
cia de la miomatosis y paridad satisfecha de la paciente.
El diagnéstico definitivo confirmd los resultados del tran-
soperatorio. La paciente evoluciond de manera favora-
ble, siendo dada de alta al quinto dia del posoperatorio,
y manteniéndose actualmente asintomatica y sin ningin
tipo de tratamiento, Unicamente vigilancia anual con TC,
con un prondstico excelente a largo plazo.

Hace mas de 80 afios que Von Meyenburg present6 12
casos que dieron inici6 a la definicion de esta patologia.!
Desde entonces, la mayoria de los casos ha sido reportada
en los dltimos 25 afios, reflejando mayor inquietud por el
conocimiento, asi como mejores herramientas de diag-
ndstico ya sea en el campo clinico como en el anatomopa-
tolégico. Gran parte del desconocimiento de esta patolo-
gia se debe a su cardcter benigno y asintomético, lo cual
hace que en muchos de los casos pase inadvertido hasta el
fallecimiento del paciente por otras causas, sin llegar al
conocimiento del médico. Sin embargo, con la capacidad
actual de diagndstico mas avanzado y con técnicas menos
invasoras que un acto quirtirgico, se puede definir y enten-
der alin mejor esta causa de crecimiento hepatico. El hi-
gado, el 6érgano que con mayor frecuencia presenta me-
tastasis de lesiones malignas, no es dificil de entender la
confusion y el dilema que genera el encontrarse con estas
lesiones hepdticas muy sugestivas. Y aun mds dificil el
encontrar estas lesiones de manera incidental, en pacien-
tes con lesiones benignas de otro sitio anatémico. Es im-
perante que en todo paciente se tenga un diagndstico con-
firmado por histopatologia, antes de dar un diagndstico
definitivo y mucho mas importante, antes de iniciar un es-

quema terapéutico que puede cambiar el curso de vida de
nuestro paciente. Esta aseveracion justifica la realizacion
de biopsias por laparotomia exploradora y de otros sitios
anatémicos sospechosos.

La experiencia dicta que el curso de esta enfermedad
es por demds benigno, y no requerird mayor interven-
cién que el cuidado posterior rutinario en periodos espa-
ciados con exdmenes de laboratorio y gabinete pertinen-
tes, como biometria hematica, pruebas de funcién hepa-
tica y un examen de imagen, de preferencia la TC por su
capacidad de observacién de otros 6rganos intraab-
dominales. Sin embargo, el hecho de que existaun HVB
no es garantia de que no pueda coexistir neoplasia ma-
ligna concomitante,’ por lo cual siempre se deberd ad-
vertir al paciente de este riesgo. Lo que parece ocurrir
en la evolucion, desde que Von Meyenburg describié
estas lesiones, es que los pacientes permanezcan asinto-
maticos siempre.
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