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RESUMEN

INTRODUCCIÓN: Los Hamartomas son tumoraciones congénitas generalmente benig-
nas que pueden presentarse en cualquier órgano o área del cuerpo, y presentar cre-
cimiento de células anormales que componen ese órgano. El Hamartoma mesenqui-
matoso es muy raro, correspondiendo a un 6% del total de los tumores hepáticos; la 
presentación es habitual durante los primeros años de vida.

CASO CLÍNICO: Se trata de una paciente de sexo femenino de 1 año 10 meses de edad 
llevado a consulta por la presencia de una masa a nivel de epigastrio sin presentar sín-
tomas acompañantes. Los exámenes complementarios revelaron la presencia de una 
masa quística dependiente del hilio hepático, multilobulada que produjo compresión 
de los órganos adyacentes. 

EVOLUCIÓN: La paciente fue sometida a cirugía por laparotomía exploratoria conven-
cional, encontrándose una masa quística para-hepática que comprometía el lóbulo 
hepático derecho en la parte media hasta el colédoco y vesícula; se procedió a realizar 
la excéresis de la tumoración y los estudios de anatomía patológica confirmaron el diag-
nóstico de Hamartoma mesenquimatoso hepático. La paciente no presentó complica-
ciones en el seguimiento posquirúrgico. 

CONCLUSIÓN: El Hamartoma hepático es una patología infrecuente cuyo diagnóstico 
puede verse dificultado por la escases de sintomatología asociada; el tratamiento qui-
rúrgico constituye la única opción terapéutica con índices bajos de complicaciones.

*DESCRIPTORES DeCS: HAMARTOMA/DIAGNÓSTICO/TERAPÉUTICA.

ABSTRACT

Case Report: Giant Hepatic Hamartoma.

BACKGROUND: Hamartomas are that most common benign congenital lump that can be 
present in every organ or body area with abnormal growing of organ’s cells. Mesenchymal 
Hamartoma is very rare and means 6% of hepatic tumors total; presentation most com-
monly occurs during early years of life.

CASE REPORT: A 1 year and 10 months female outpatient brought to consult about an 
epigastric mass without accompanying symptoms. Complementary exams revealed pre-
sence of a hepatic hilum-dependent multilobed cystic mass producing compression to 
adjacent organs.

EVOLUTION: The patient was treated with conventional exploratory laparotomy surgery, 
a cystic hepatic mass was found which compromised the middle area of right hepatic lobe 
towards common bile conduct and gallbladder; exeresis of tumor was performed and pa-
thologic anatomy results confirmed the diagnosis of hepatic mesenchymal Hamartoma. 
Patient had no complications after surgery follow up.
 
CONCLUSION: Hepatic Hamartoma is an infrequent pathology in which diagnosis can be 
difficult because of its symptomatology association shortage; surgical treatment constitu-
tes the only therapeutic option with low rates of complications.

KEYWORDS: HAMARTOMA/DIAGNOSIS/THERAPEUTICS.
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  INTRODUCCIÓN  
Los Hamartomas son tumoraciones congénitas generalmente be-
nignas que pueden presentarse en cualquier órgano o área del cuer-
po, y presentar el crecimiento de células anormales que componen 
ese órgano [1]. Los tumores hepáticos en general constituyen entre 
el 1 y 4% de los tumores sólidos en niños (0.5 a 2%), siendo más 
frecuentes las lesiones metastásicas hepáticas procedentes de Neu-
roblastomas, tumor de Wilms y Linfomas; los tumores hepáticos 
son raros en la infancia y tienen una incidencia de 0.5 a 2 por millón 
cada año [1, 3, 10].

Los tumores hepáticos constituyen un grupo heterogéneo de neo-
plasias, de las cuales algunas series reportan un 60% y otras un 72% 
de tumores hepáticos malignos, y el 40% o 28% de tumores hepá-
ticos benignos, estas tumoraciones pueden ser quísticas o sólidas 
de acuerdo a su origen epitelial o mesenquimatoso [1, 7]. Según 
una revisión bibliográfica realizada por Weingberg y Finegold en 
once series separadas con un total de 1256 casos de tumoraciones 
hepáticas, los tumores hepáticos primarios benignos y malignos se 
clasifican en [5, 11, 12]: 

1.	 Tumoraciones hepáticas primarias malignas en el 72% de los ca-
sos, de ellas un 43% corresponden a hepatoblastomas, un 23% a 
hepatocarcinomas y un 6% a sarcomas.

2.	 Tumoraciones hepáticas benignas en el 28% restante, de ellas el 
13% son tumoraciones vasculares (hemangiomas), 6% son Ha-
martomas, un 2% corresponden a adenomas, un 2% a hiperpla-
sia nodular y finalmente un 5% para otros tipos [2, 6, 14].

El término Hamartoma mesenquimatoso fue utilizado por primera 
vez por Edmonson en 1956 para describir grandes masas tumorales 
compuestas por quistes múltiples de tamaño variable y con con-
tenido mucoide en su interior; desde el punto de vista histológico, 
se caracteriza por componerse de un estroma de tejido conectivo, 
presencia de ductos biliares, células hepáticas y componentes vas-
culares. Se lo define como una malformación benigna compuesta 
por tejidos alterados de células normalmente presentes en la cons-
titución del órgano [4, 10, 15].

El Hamartoma mesenquimatoso es muy raro, correspondiendo a 
un 6% del total de los tumores hepáticos; su incidencia es baja en 
los hospitales pediátricos; se presenta durante los primeros años de 
vida como grandes masas abdominales indoloras y multiquísticas, 
el promedio de presentación es de un 20% en edad neonatal, un 
75% hasta las 2 años y un 5% en mayores a cinco años [8, 9, 13]. 

La patogénesis no está muy clara y sugiere una translocación del 
brazo largo de los cromosomas 19, 11y 15, en los que todos invo-
lucran la banda 19q-13 y 4p.15 [1, 7]. Los estudios de citometría de 
flujo de ADN han encontrado aneuploidía, lo que sugiere que el Ha-
martoma mesenquimatoso hepático puede ser una neoplasia ver-
dadera; ya que han existido reportes de pacientes con Hamartomas 
en los que como antecedentes se han encontrado sarcomas no di-
ferenciados embrionarios del hígado [1, 15]. Los Hamartomas están 
compuestos por la proliferación de estructuras epiteliales origina-
das a partir de las placas hepáticas que desarrollan conductos, se 
acompañan de la proliferación de un estroma laxo mesenquimato-
so y son de naturaleza benigna; esta proliferación ductal puede dar 
origen a quistes de tamaño variable unidos por un estroma [7, 15].

El Hamartoma hepático se presenta en un 75% de los casos en el 
lóbulo derecho y su tamaño es variable (promedio de 1300 a 1900 
gramos); el Hamartoma hepático tiene una clínica de presentación 
como una masa abdominal no dolorosa, de progreso rápido que 
se acompaña de otras manifestaciones cuando compromete a es-
tructuras vitales del órgano; siendo una lesión solitaria casi siempre 
[10, 16]. El diagnostico se puede complementar utilizando técnicas 
de imagen como el ultrasonido, tomografía axial computada y re-

sonancia magnética; generalmente será definido como una masa 
hepática multiloculada, lo que invita a considerar un diagnóstico 
diferencial con quiste mesentérico y quiste de colédoco [12]. El tra-
tamiento definitivo es quirúrgico, sin embargo la literatura actual ha 
considerado la posibilidad de mantener un tratamiento conserva-
dor, observándose su involución [16].

  CASO CLÍNICO  

El presente caso corresponde a un paciente de sexo femenino de 1 año 
10 meses de edad y de procedencia urbana, que acudió a consulta en 
el servicio de Pediatría de la Clínica Santa Ana junto con sus padres; se 
refirió la presencia de una masa abdominal localizada en epigastrio 
principalmente que experimentó un aumento paulatino de tamaño 
hasta alcanzar aproximadamente 10x15cms, desplazable y palpable 
en casi todo el abdomen, no dolorosa a la palpación y que no presentó 
ninguna sintomatología acompañante (imágenes 1a y 1b).

Imágenes 1a y 1b. Paciente en decúbito dorsal activo. Se observa
presencia de abombamiento a nivel de epigastrio.

EXÁMENES COMPLEMENTARIOS

Estudios complementarios de imagen realizados (ecografía y tomo-
grafía), orientaron el cuadro hacia una masa de características com-
patibles con quiste mesentérico en primera instancia (imágenes 2a, 
2b, 3a, 3b y 3c); los exámenes analíticos sanguíneos se encontraron 
dentro de los límites normales. 
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Imágenes 2a y 2b. Ultrasonido abdominal. Presencia de masa 
quística bordes definidos, contenido heterogéneo con septos 

gruesos, en su interior sin vascularidad a la aplicación de doppler 
color, con dimensiones de 10x15cm, localizada en hipocondrio 

derecho nivel suparahepático.

Imágenes 3a, 3b y 3c. Tomografía Simple de abdomen. Se 
evidencia masa a nivel subhepático que conecta la línea media 

y sobrepasa la misma, además imagen quística que produce 
efecto de masa en relación al hígado, vesícula, páncreas y asas 

intestinales.

  EVOLUCIÓN  

La paciente fue sometida a cirugía por laparotomía exploratoria 
convencional, encontrándose una masa quística para-hepática que 
comprometía el lóbulo hepático derecho en la parte media hasta 
el colédoco y vesícula (imagen 4); se procedió a realizar la excéresis 
de la tumoración siguiendo la base de implantación hepática, que 
estuvo bajo un lecho romboidal y a la toma de muestra de líquido 
quístico para su estudio anatomo-patológico (imágenes 5a, 5b y 5c); 
se realizó la pexia de vesícula para adosarla a la cara hepática para 
evitar acodaduras del conducto cístico y vesícula, posteriormente 
se procedió a realizar cierre por planos (imagen 6).

El reporte de anatomía patológica de la tumoración, macroscópi-
camente reportó un quiste redondeado de superficie externa lisa 
y vascularizada, además una pared fibrosa tabicada y una superfi-
cie interna del quiste lisa blanco-nacarada. Microscópicamente la 
pared del quiste estuvo conformada por tejido fibroso denso poco 
vascularizado, conformaciones de colágeno hialinizado y células 
columnares altas y bajas bien diferenciadas de aspecto biliar. En la 
zona externa de la corteza del quiste correspondiente a la implan-
tación con el hígado se encontró tejido hepático normal. La conclu-
sión del estudio anatomo-patológico fue Hamartoma mesenqui-
matoso hepático.

Imagen 4. Exposición de tumoración en cavidad abdominal
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Imágenes 5a, 5b y 5c. Características macroscópicas de la tumoración

	

Imagen 6. Cierre de herida por planos

La intervención quirúrgica no tuvo complicaciones asociadas y la 
paciente actualmente se mantiene asintomática; en controles pos-
teriores, la niña presentó un abdomen blando, no doloroso y depre-
sible, los controles ecográficos muestran vesícula colédoco e hígado 
normales.

  DISCUSIÓN  

El Hamartoma mesenquimatoso hepático al ser una patología muy 
rara, amerita la presentación del caso, corresponden a un 6% del to-
tal de los tumores hepáticos; la incidencia es baja en los hospitales 
pediátricos lo cual podría obedecer a su tamaño pequeño en etapas 
tempranas cuando el paciente se encuentra más en contacto con 
los servicios de salud; se presenta durante los primeros años de vida 
como grandes masas abdominales indoloras y multiquísticas, sin 
embargo solamente los casos en los que la masa llega a ser grande 
puede ser tomado como una posibilidad diagnóstica, el promedio 
de presentación es de un 20% en edad neonatal, un 75% hasta las 
2 años (como en el presente caso) y un 5% en mayores a cinco años 
[8, 9, 13].

La patogénesis de los Hamartomas no está muy clara por lo que po-
dría considerarse una patología congénita y se sugiere una translo-
cación del brazo largo de los cromosomas 19, 11y 15 conmo su cau-
sa, en los que todos involucran las bandas 19q-13 y 4p.15 [1, 7]. Los 
estudios de citometría de flujo de ADN han encontrado aneuploidía, 
sugiriendo que el Hamartoma mesenquimatoso hepático puede ser 
una neoplasia verdadera; ya que han existido reportes de pacientes 
con Hamartomas en los que como antecedentes se han encontrado 
sarcomas no diferenciados embrionarios del hígado [1, 15].

Los reportes coinciden en que los pacientes tienen muy pocos sínto-
mas o ninguno como en el presente caso, sin embargo el crecimien-
to importante que lo pone en evidencia, amerita estudios de ima-
gen en los que generalmente se encuentra una masa que produce 
desplazamiento de varios órganos [13]. Los estudios imagenológi-
cos como el ultrasonido son de importancia para evaluar las carac-
terísticas de la lesión; la tomografía axial computada es importante 
para la evaluación de la extensión de la tumoración, las caracterís-
ticas de vascularización, la proximidad a estructuras y órganos veci-
nos así como para definir una conducta y tratamiento [16]. La única 
opción de tratamiento considerada es la excéresis de la tumoración 
ya que propone una resolución completa y tiene buenos resultados 
con índices bajos de recidiva en la población pediátrica [12]. El es-
tudio anatomopatológico confirma y complementa la presunción 
diagnóstica previa, permitiéndo al cirujano establecer un plan de 
tratamiento adecuado dependiente del resultado. 

Las complicaciones reportadas corresponden al acto quirúrgico en 
sí como la infección de la herida quirúrgica, la aparición de seromas 
y la hernia incisional que alcanzan solamente el 2% [12]; en el caso 
presentado, la paciente no presentó ninguna complicación asocia-
da a la patología ni al procedimiento quirúrgico realizado. 

Los Hamartomas, al ser tumores benignos no presentan riesgos 
dependientes del tiempo de evolución, sin embargo una adecuada 
planificación del tratamiento por medio de los exámenes comple-
mentarios permiten que los riesgos y complicaciones del tratamien-
to quirúrgico sean reducidas al máximo.

  CONCLUSIÓN  

Los Hamartomas son tumoraciones benignas infrecuentes, acom-
pañadas de muy pocos o ningún síntoma; el diagnóstico requiere 
un estudio minucioso y el tratamiento quirúrgico constituye la única 
elección con altas tasas de éxito y recuperación sin complicaciones 
en los pacientes.
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