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Hamartoma biliar multiquı́stico intrahepático:

presentación de un caso clı́nico

Intrahepatic multicystic biliary hamartoma: Presentation of
a case report

Las malformaciones de la placa ductal son anomalı́as

embrionarias de los conductos biliares intrahepáticos que

provocan varios tipos de enfermedades hepáticas congénitas

como los microhamartomas hepáticos, la enfermedad de

Caroli y el hamartoma mesenquimal. El hamartoma biliar

multiquı́stico (HBMQ), de reciente diagnóstico, es una lesión

nodular hamartomatosa infrecuente que se manifiesta en

adultos. Su origen es desconocido, pero se cree que también

deriva de una malformación de la placa ductal1–6. Aunque con

el nombre de HBMQ fue descrito por primera vez en 20063,

anteriormente, en 2005, Kobayashi et al.2 describieron un tipo

de lesión nodular hamartomatosa hepática de similares

caracterı́sticas.

A continuación, describimos un caso de HBMQ e incluimos

una revisión de la literatura. Se trata del décimo caso descrito

en la literatura médica y el primer caso descrito en España

(tabla 1).

Mujer de 60 años que consultó en Urgencias por fiebre

vespertina y molestias abdominales en hipocondrio derecho.

Se le realizó una ecografı́a abdominal en la que se evidenció

una masa con estructura heterogénea situada en lóbulo

hepático derecho de 6 cm. Se le realiza analı́tica en la que
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Tabla 1 – Caracterı́sticas clinicopatológicas de los casos descritos de HBMQ en la literatura

Caso n.8 Año de
publicación

Autor Edad
(años) /sexo

Localización Medida
(cm)

Clı́nica Tratamiento

1 2005 Kobayashi et al. 30/M Seg. VI 3,6 Incidental Resección parcial

2 2006 Zen et al. 59/M Seg. IV 4,2 Dolor abdominal Hepatectomı́a

izquierda

3 2006 Zen et al. 70/F Seg. III 1,8 Elevación de

transaminasas,

aumento de AFP

Segmentectomı́a

4 2006 Zen et al. 69/F Seg. III 2,8 Elevación de

transaminasas

Segmentectomı́a

5 2008 Kai et al. 55/M Seg. VI 5 Incidental Resección parcial

6 2010 Ryu et al. 45/M Seg. VII 2,0-3,5

(casos 6 al 8)

Incidental Resección parcial

7 2010 Ryu et al. 58/M Seg. III - Incidental Resección parcial

8 2010 Ryu et al. 55/F Seg. VI-VII - Incidental Resección parcial

9 2012 Song et al. 52/M Seg. III 2,7 Molestias abdominales Resección parcial

Caso actual 60/F Seg. VI 5 Fiebre y molestias

abdominales

Resección parcial

F: femenino; M: masculino; Seg.: segmento.

Edad media = 55 años (rango 30-70 años).

Relación hombre: mujer = 6: 4.

Tamaño medio
R
= 3,6 � 1,1 cm.

Localización más frecuente: segmentos III y VI.
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los enzimas hepáticos, la coagulación y los marcadores

tumorales (CEA 1.3, AFP 8) son normales, excepto los niveles

de Ca 19.9 que se encuentran levemente elevados (69 UI/ml).

La serologı́a es negativa para VHC, VHB y VIH. En la TC con

contraste (fig. 1 A-B) se aprecia una masa hipodensa

heterogénea en segmento VI hepático de 5 cm y LOE

milimétricas bilobares. La colangio-RM (fig. 1 C) muestra los

mismos hallazgos. En la PET-TC, la masa y las pequeñas

lesiones bilobares no tienen incremento metabólico. Se

solicita biopsia con aguja gruesa de la lesión, observando en

el examen histológico una muestra compuesta por hepatoci-

tos y bandas de epitelio biliar sin caracterı́sticas de malignidad

junto a abundante pigmento biliar extracitoplasmático.

Se interviene quirú rgicamente, hallando tumoración en

segmento VI hepático de 5 cm, blanquecina, en superficie.

Se realiza biopsia intraoperatoria del tumor que es

sólido-quı́stico, siendo la histologı́a sugestiva de hamar-

toma biliar. Se realiza tumorectomı́a de la lesión con

márgenes de resección mayores de 1 cm. En el examen

definitivo de Anatomı́a Patológica de la pieza quirú rgica (fig.

1 D-F) se aprecia macroscópicamente que la lesión es

multiquı́stica, que corresponde a estructuras ductales

dilatadas en forma de «panal de abejas», con estroma y

parénquima hepático interpuesto y, a nivel microscópico,

está formada por ductos de caracterı́sticas benignas,

dilatados y con material de tipo biliar en su interior, con

glándulas periductales y estroma fibrohialino con inflama-

ción leve crónica inespecı́fica con positividad del epitelio

ductal y glandular para CK7 y CK19, y negatividad para

Muc2, Muc5Ac y Muc6, compatible con HBMQ. La paciente

presenta un postoperatorio favorable y actualmente se

encuentra libre de enfermedad.

Figura 1 – A) TC abdominal, fase arterial. B) TC abdominal, fase portal. Imagen hipodensa en segmento VI hepático, con

discreta captación de contraste intratumoral a modo de septos en fase portal. C) RM, imagen en T2 en la que se aprecia el

tumor, hiperintenso en el segmento VI. D) Imagen macroscópica de la lesión. Tı́pica imagen en «panal de abejas», se trata

de una lesión multiquı́stica con parénquima hepático interpuesto. E) Imagen microscópica (4 x) donde se aprecian

estructuras ductales dilatadas con fibrosis e inflamación crónica periductal. F) Imagen microscópica, tinción

inmunohistoquı́mica positiva para CK7 y CK19.
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El HBMQ es una lesión hepática benigna poco frecuente y

solo se han publicado 9 casos en la literatura. Las caracte-

rı́sticas clinicopatológicas de estos casos, incluido el presente,

se resumen en la tabla 1.

Con respecto al diagnóstico por imagen, la ecografı́a

abdominal revela una lesión formada por mú ltiples peque-

ñas masas hipoecoicas con septos hiperecogénicos en su

interior. En la TC con contraste se observa una masa

hipodensa con mú ltiples septos internos que se realzan

con el contraste. En la RM en secuencia T1, se aprecian

hallazgos similares a la ecografı́a y la TC, mientras que en T2,

el HBMQ es un conglomerado de pequeños nódulos quı́sticos

hiperintensos3,5,6.

Histológicamente, a nivel macroscópico, es un tumor bien

delimitado, sólido-multiquı́stico, que asemeja a un «panal de

abejas»2–6 y que se caracteriza por: 1) localización subcapsular

cercana al ligamento falciforme, siendo más frecuente en el

segmento III, aunque se puede encontrar en zonas periféricas

del lóbulo hepático derecho, más frecuentemente en el

segmento VI2,5, y también, se han descrito casos de localiza-

ción intrahepática4; 2) protruye del hı́gado; 3) está compuesto

de estructuras ductales, glándulas periductales y tejido

conectivo fibroso, que puede incluir hepatocitos; 4) contiene

material similar a bilis dentro de los ductos, con grado variable

de inflamación xantulogranulomatosa perimaterial biliar, que

puede alcanzar el estroma y, finalmente, 5) expresan citocinas

propias del epitelio biliar (CK7 y CK19), con negatividad para

Muc2 y Muc5 y Muc 62–6.

El diagnóstico diferencial se debe realizar fundamental-

mente con el hamartoma mesenquimal, el quiste ciliado del

intestino anterior y el cistoadenoma/cistoadenocarcinoma

biliar. El hamartoma mesenquimal es una lesión ú nica

formada por ductos similares al HBMQ, pero se caracteriza

por presentarse mayoritariamente en niños, e histológica-

mente, por un mesénquima laxo, conductos biliares distorsio-

nados y cordones hepatocitarios3,6. El quiste ciliado del

intestino anterior se localiza frecuentemente alrededor

del ligamento falciforme y cercano a la cápsula hepática,

pero histológicamente presenta una pared quı́stica con

un epitelio columnar ciliado pseudoestratificado5,6. Por

ú ltimo, es caracterı́stico del cistoadenoma biliar la presencia

de estroma similar al ovárico.

El tratamiento consiste en la tumorectomı́a con márgenes

libres, aunque se han realizado segmentectomı́as y hepatec-

tomı́as mayores por sospecha preoperatoria de tumor maligno

(sobre todo colangiocarcinoma, como ocurrió en nuestro caso)

o por el tamaño/localización del tumor3.
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