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Resumen

Los complejos de Von Meyenburg son hamartomas que surgen
de los conductos biliares intrahepaticos. Las lesiones
sintomaticas son poco comunes Yy las lesiones gigantes son
extremadamente raras y al encontrarlas deben ser resecadas,
ya que hay informes de transformacion maligna. Presentamos el
caso de paciente femenina de 68 afios de edad, quien refiere de
06 meses de evolucibn aumento progresivo del perimetro
abdominal, asociado a dolor localizado en hipocondrio derecho,
de caracter opresivo, moderada intensidad, no irradiado;
asociado a saciedad precoz. En hemiabdomen derecho
impresiona aumento de volumen, se palpa masa ovalada de
aproximadamente 15 x 15 cm, blanda, depresible, no dolorosa,
no pulsatil. Ecogréficamente se observa en higado (segmentos
Il 'y M), lesidon quistica, bien delimitada, de contenido
homogéneo, de 14 x 15 x 17 cm de diametro vy
tomograficamente, una imagen gigante, ovalada, con coeficiente
de atenuacion en rango liquido. Se realiza quistectomia
hepatica cuyos hallazgos anatomopatolégicos reportan quiste
biliar hepético y nédulo necrético solitario.
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HEPATIC HAMARTOMA PLUS SOLITARY
NECROTIC NODULE: CASE REPORT AND
LITERATURE REVIEW
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Summary

Von Meyenburg complexes are hamartomas that arise from the
intrahepatic bile ducts. Symptomatic lesions are uncommon and
giant lesions are extremely rare and should be resected when
found, as there are reports of malignant transformation. We
present the case of a 68 year old female patient, who reports a 6
month  history of progressive increase in abdominal
circumference, associated with pain located in the right
hypochondrium, of an oppressive nature, moderate intensity,
and not radiating; associated with early satiety. In the right
hemiabdomen, there is an increase in volume, an oval mass of
approximately 15 x 15 cm, soft, depressible, not painful, not
pulsatile. Ultrasonographically, a cystic lesion was observed in
the liver (segments Il and Il1), well delimited, with homogeneous
content, 14 x 15 x 17 cm in diameter, and tomographically, a
giant, oval image with an attenuation coefficient in the liquid
range. Hepatic cystectomy  was performed, the
anatomopathological findings reported a hepatic biliary cyst and
a solitary necrotic nodule.

Key Words: Hamartoma, liver, nodule, solitary.

Introducciéon

Los hamartomas de vias biliares fueron descritos por primera
vez en 1918 por el patélogo suizo Hanns Von Meyenburg y
consisten en conductos biliares quisticos dilatados, producto de
la falta de involucion del ducto biliar embrionario. Las lesiones
gigantes son excepcionales y representan apenas el 0,4% de
todos los casos. La mayoria son asintomaticos y cuando hay
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molestias tales como dolor abdominal, masa palpable, saciedad
precoz, obedecen a sintomas por compresion de 6rganos
vecinos al alcanzar grandes dimensiones. El diagnéstico es
principalmente incidental por medio de autopsias, estudios de
imagen o de forma intraoperatoria. El tratamiento es
conservador, por medio de vigilancia si las lesiones son
pequefias y asintomaticas y quirdrgico, si hay crecimiento de la
lesion y presencia de sintomas, aunado a ello se han descrito
casos de transformacion maligna en quistes gigantes.

Resumen del Caso:

Femenina de 68 afios de edad, hipertensa controlada; acude
refiriendo de 06 meses de evoluciéon, aumento progresivo del
perimétro abdominal, asociado a dolor, localizado en
hipocondrio derecho, caracter opresivo, moderada intensidad,
no irradiado, el cual exacerbo desde hace 04 semanas posterior
a caida de su propia altura; aunado a ello, refiere saciedad
precoz. Al examen fisico, el abdomen luce globoso a expensas
de aumento de volumen en hemiabdomen derecho, con ruidos
hidroareos presentes, se palpa masa ovalada, de
aproximadamente 15 cm x 15 cm de diametro, blanda,
depresible, no dolorosa, movil, no pulsatil. Ecograficamente se
observa en higado, segmentos Il y Ill, lesibn de aspecto
quistico, bien delimitada, de contenido homogéneo, denso, con
ecos finos, difusos y areas hiperecoicas aisladas en su interior,
una de las cuales mide 2 cm x 1 cm de diametro, sin presencia
de tabiques, de 14 cm x 15 cm x 17 cm de diametro y volumen
de 2000 cc (Figura 1). En la tomografia abdominal contrastada
se aprecia imagen ovalada de contornos definidos, con
coeficiente de atenuacion en rango liquido de 15 cm x 11 cm x
17 cm de diametro, que desplaza en sentido contralateral la
aorta abdominal, cabeza y cuerpo de pancreas (Figura 2). Se
realizan estudios endoscépicos en los cuales no se evidencia
lesiones intraluminales.
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calcico y desplazamiento a la izquierda de camara gastrica por
compresion (Figura 3). Anatomia patologica concluye la pieza
quirdrgica como quiste biliar hepatico y nddulo necrotico solitario
(Figura 4).

Figura 2. Imagen ovalada de contornos definidos, con coeficiente de
atenuacion en rango liquido.

Figura 1. Lesién de aspecto quistico, bien delimitada, de contenido
homogéneo, denso y area hiperecoica aislada en su interior.

Figura 3. Lesion quistica con vesicula adherida..

Es llevada a mesa operatoria, donde se realiza quistectomia
hepatica, cuyos hallazgos comprendieron, lesion quistica en
segmentos I, IV'y V de higado, de 20 cm x 20 cm de didmetro,
vesicula biliar adherida a pared quistica, lesion de aspecto

Figura 4. A, pared del quiste revestida de epitelio cubico; B, ductos
biliares revestidos por epitelio fibroso; C, nddulo con zonas de
necrosis; D, calcificaciones del nédulo.

Becerra V, Lizcano L, Rivera A, Peraza S, Carrefio L, Silva O, et al. Adenocarcinoma gastrico intramucoso en colon originado de una heterotopia gastrica:
reporte de un caso y revision de la literatura. Revista GEN 2024; 78(2): 85-88. https://doi.org/10.61155/2024.78.2.008



https://doi.org/10.61155/2024.78.2.008

Caso clinico

Discusioén

Los hamartomas de las vias biliares tambien se denominan
complejos de Von Meyenburg, desde su primer registro en 1918
por el patélogo suizo Hanns Von Meyenburg y consisten en
conductos biliares quisticos dilatados incrustados en un estroma
fibroso, los cuales pueden alcanzar tamarios variables'?. Se
teoriza que estas lesiones son resultado de la falta de involucion
del ducto biliar embrionario, por lo cual los ductos persistentes,
se dilatan cuando la bilis se espesa y finalmente forman quistes
macroscopicos?3.

Tienen una incidencia del 5% y las lesiones gigantes son
extremadamente raras, representando el 0,4% de todos los
casos; no tienen predileccion por género, pueden ser Unicos o
multiples, con tamafios promedio de 0,5 a 1,5 cm de diametro y
pueden presentarse en el contexto de enfermedad poliquistica o
de Caroli3#, Se han descrito casos de transformacion maligna
a colangiocarcinoma cuando los quistes son gigantes®*.

La mayoria de estas lesiones permanecen asintomaticas y su
diagndstico es predominantemente incidental, por medio de
autopsias, estudios radiolégicos o en el examen macroscépico
del higado intraoperatorio; sin embargo, cuando alcanzan
grandes tamafios, pueden causar sintomas por compresion a
estructuras vecinas, tales como, dolor abdominal, saciedad
precoz, aumento de perimétro abdominal, masa palpable,
vomitos, aumento de peso e ictéricia obstructival“. En caso de
rotura puede ocasionar hemorragia. Los niveles séricos de
alfafetoproteina suelen ser normales, al igual que las pruebas
de funcién hepatica®.

La apariencia clasica de los hamartomas hepéticos en la
ecografia es de una masa quistica compleja con tabiques
internos; en la tomogafia se demuestra una masa quistica
compleja con realce septal y estromal solido'®. En este tipo de
lesiones, se ha descrito que la modalidad méas precisa es la
resonancia con gadolinio, donde se observa una intensidad de
sefial alta de los componentes quisticos en las iméagenes
ponderadas en T2, con una intensidad variable en las imagenes
ponderadas en T1 para el liquido proteico del quiste®.

Patoldgicamente se muestran componentes solidos y quisticos
en proporciones variables; estas estructuras no se comunican
directamente con el arbol biliar y contienen liquido amarillento
con material gelatinoso ocasional. Los conductos biliares
ramificados similares a la malformaciéon de la placa ductal
también estan presentes®. Ocasionalmente se observa
degeneracion quistica y hematopoyesis extramedular; las
estructuras quisticas mas grandes no suelen estar revestidas
por epitelio. Los hepatocitos atrapados a menudo se identifican
en la periferia de la lesibn. Tambien se ha informado la
presencia inusual de hepatocitos inmaduros con esteatosis
extensa. El diagnostico generalmente se realiza sobre la base
de hematoxicilina y eosina solas. Se pueden utilizar tinciones
inmunihistoquimicas para excluir otras consideraciones
diagndsticas; tales como citoqueratinas, vimentina, desmina,
actina de masculo liso y a — 1 antitripsina®.
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La reseccion quirargica con margenes negativos es el
tratamiento principal, aunque la recurrencia puede ocurrir en el
marco de margenes de reseccion positivos y el trasplante de
higado puede considerarse en casos irresecables®¢. En
pacientes asintomaticos, se recomienda seguimiento y en el
caso de evidenciar crecimiento de la lesién e inicio de
sintomatoldgica, se procede con la reseccién quirargica®.

Por otra parte, los nodulos necroticos solitarios, son poco
comunes y fueron encontrados por primera vez en 1983 por
Shepherd, son lesiones subcapsulares, que contienen un nucleo
necrético rodeado de tejido fibrosos de colageno’®. Predominan
en pacientes masculinos entre 50 — 70 afios de edad, se
localizan con mayor frecuencia en la superficie del I6bulo
hepatico derecho, con tamarios de 10 — 14 mm de diametro®. La
etiologia no esta clara; sin embargo, se ha descrito, que puede
incluir trauma, infeccion parasitaria, hemangioma esclerosante y
reacciones alérgicas y de defensa por antecedentes de cancer
gastrointestinal”°.

Tomograficamente, los nédulos suelen presentarse como
nédulos bien definidos, hipodensos o isodensos y por lo general
no muestran realce al contraste, pero se puede observar un
realce del borde delgado, asi como tambien pueden tener
calcificaciones'®!!, Por resonancia magnética, en T1 muestran
una intensidad baja de sefial o en T2 una intensidad variable!!.

Este tipo de lesiones al no poder distinguirse apropiadamente
de una metastasis hepatica o de un tumor hepatico primario,

suelen resecarse quirlrgicamente y su diagnéstico preciso lo
ofrece es el estudio anatomopatol6gico®°12,
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