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Hamartoma mesenquimatoso
hepático gigante 
en una niña de 2 años

Sr. Editor:
Los tumores de hígado ocurren en el 2% de las neoplasias en

niños. En su mayoría son malignos y cuando son benignos tie-
nen grandes problemas en su tratamiento, pues resultan en una
alta morbilidad y mortalidad. El hamartoma mesenquimatoso es
la segunda lesión en frecuencia durante el primer año de vida,
precedida únicamente por tumores vasculares. Su presentación
clínica es como una masa abdominal y las exploraciones de ima-
gen son muy características. El tratamiento puede ser conserva-
dor o quirúrgico y el pronóstico es favorable1,2.

Se trata de una niña de 2 años, con aumento de volumen abdo-
minal de 3 meses de evolución, acompañado de estreñimiento y
anorexia. Los resultados de la exploración física son estado general
regular con un abdomen distendido a expensas de una masa abdo-
minal fija en cuadrante superior derecho, flanco y fosa ilíaca dere-
cha, no dolorosa y de superficie regular; no se logra delimitar el bor-
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de hepático; el resto del abdomen es blando, depresible y con pe-
ristaltismo presente en cuadrantes inferiores. La ecografía y la to-
mografía computarizada (TC) abdominal muestran una masa quísti-
ca de 15 cm de diámetro, multiloculada y septada, con vías biliares
normales.

Se realiza laparotomía exploradora y se aprecia tumoración de-
pendiente del lóbulo derecho del hígado. Se practica resección com-
pleta, mediante disección digital y roma de la unión con la superfi-
cie del hígado. Se obtiene tumor con peso de 2.500 g y 20 cm de
diámetro. Se realiza resección completa de tumoración, mediante di-
sección digital y roma de la unión con la superficie del hígado
(fig. 1). A simple vista, se aprecia superficie lisa, amarilla rojiza,
congestiva, con nódulos. Al corte, se aprecia multiquística con quis-
tes grandes con líquido cetrino y ámbar. Las paredes de los quistes
son delgadas, laxas y traslúcidas, de aspecto gelatinoso y hacia la
periferia del tumor se aprecia que está rodeada de una cápsula fi-
brosa gruesa, con espesor de 0,5-2 cm formando tabiques entre los
quistes. No hay evidencia de hemorragia o necrosis.

Al microscopio (fig. 2) se aprecia tumor con tejido mesenquima-
toso, conductos biliares y hepatocitos agrupados en trabéculas con
gran parte de la tumoración de aspecto de hígado fetal. Estos ele-
mentos tisulares se observan en la periferia del tumor, mientras que
en el centro, los quistes están limitados por mesénquima laxo. En
las porciones más sólidas, el mesénquima tumoral tiende a formar
nódulos de tamaños variables y muestra abundante colágena, rode-
ando conductos numerosos de características biliares y vasos san-
guíneos. Varios conductos están ramificados. Entre estos nódulos hay
parénquima hepático en arreglo trabecular compacto que se combi-
na en algunos sitios con conductos biliares hamartomatosos en can-
tidad variable. No hay signos de malignidad. El diagnóstico definitivo
es hamartoma mesenquimatoso del hígado. La evolución postopera-
toria fue normal y 2 años después permanece asintomática.

Los tumores hepáticos son poco frecuentes, pero la mayor
parte de ellos son de naturaleza maligna. Sin embargo, durante
la lactancia las lesiones son con mayor frecuencia de naturaleza
benigna, y en primer lugar un tumor vascular (hemangioendo-
telioma infantil) o un hamartoma mesenquimatoso, como en el
presente caso. El tumor es más frecuente en varones. La pre-
sentación clínica es una masa abdominal grande3,4 y ocasional-
mente, el compromiso respiratorio puede ocurrir por el tamaño
de la masa. Los resultados de la función hepática son normales
en la mayoría de los casos5.
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Figura 1. Tumoración hepática. Aspecto macroscópico.
Figura 2. Tejido mesenquimatoso mezclado con conduc-

tos biliares y hepatocitos agrupados.
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En este caso existía plaquetopenia, que puede explicarse
como secundaria a un secuestro o a un aumento de la destruc-
ción de las plaquetas dentro del hamartoma mesenquimatoso, lo
que fundamenta que se acompañó de síndrome de Kasabach-
Merrith, al igual que otros casos descritos por otros autores1,6.

Los hamartomas hepáticos tienen hallazgos característicos en
la ecografía y en la TC. Suele aparecer como una lesión quística
grande con septos internos7,8. Por este motivo, dentro de los
diagnósticos diferenciales debe incluirse el quiste de colédoco
y el quiste de mesenterio.

Los hamartomas mesenquimatosos del hígado están com-
puestos por la proliferación de estructuras epiteliales originadas
a partir de las placas hepáticas que desarrollan conductos y se
acompañan de la proliferación de un estroma laxo mesenqui-
matoso y son de naturaleza benigna. Esta proliferación ductal
puede dar origen a quistes de tamaños variables unidos por es-
troma. La mayoría se presenta niños menores de un año. Son le-
siones de tamaños variables con peso promedio entre 1.300 y
1.900 g. Se localizan en el lóbulo derecho en el 75% de los ca-
sos. La lesión aún no está definida como entidad (tumor o mal-
formación), ya que hay evidencia por citometría de anomalías
cromosómicas (translocaciones q13.4 del cromosoma 19 y q12 o
q15 del cromosoma 11), lo que los convertiría en lesiones ver-
daderamente neoplásicas)9,10.
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Dificultad diagnóstica 
del insulinoma en una
paciente con epilepsia
mioclónica juvenil

Sr. Editor:
El insulinoma es un tumor neuroendocrino poco frecuente en

la edad pediátrica1,2. A menudo, los pacientes se catalogan
como enfermos neurológicos y/o psiquiátricos3. Presentamos el
caso de una adolescente con epilepsia mioclónica juvenil que
fue diagnosticada de insulinoma 3,5 años después de la prime-
ra sospecha clínica.

Se trata de una mujer que a los 13,5 años presentó una crisis tó-
nico-clónica generalizada, con remisión espontánea y coincidente
con una glucemia capilar de 25 mg/dl. Tres meses después volvió a
presentar breves mioclonías proximales en los miembros superiores.
La tomografía computarizada (TC) craneal fue normal y el electro-
encefalograma (EEG) mostró descargas fotoparoxísticas de comple-
jos parietooccipitales irregulares, acompañadas de leves sacudidas
de cabeza. Se diagnosticó una epilepsia mioclónica juvenil y se ini-
ció tratamiento con valproato. Las glucemias venosas basales du-
rante el seguimiento oscilaron entre 51 y 62 mg/dl. A la edad de
17 años se objetivó un glucemia venosa basal de 38 mg/dl con in-
sulinemia de 17 �U/ml (índice insulina/glucosa 0,447; normal: infe-
rior a 0,3), sin clínica asociada. No se detectaron sulfonilureas en ori-
na y la TC helicoidal y RM abdominales no mostraron hallazgos
sugestivos de insulinoma. Entonces se remitió la paciente a nuestro
servicio para completar el estudio. La exploración física fue anodina.
Se realizó un test de ayuno que hubo de suspenderse a las 10 h por
hipoglucemia hipocetogénica con hiperinsulinemia; los resultados se
confirmaron con el test de sobrecarga con leucina (tabla 1). A los
35 min de la hipoglucemia el cortisol sérico era de 29 �g/dl. La
ecografía abdominal mostró un nódulo pancreático. La TC objetivó
una imagen hipodensa en la región inferior pancreática de 2 × 1 cm,
sin adenopatías retroperitoneales, y la ecografía endoscópica con-
firmó una tumoración hipoecogénica adyacente al conducto pan-
creático principal, de 19 × 12 mm. Se diagnosticó como hipogluce-
mia hipocetósica con hiperinsulinemia por insulinoma pancreático y
se indicó cirugía. La ecografía intraoperatoria confirmó los hallaz-
gos previos. El estudio histológico evidenció un insulinoma bien di-
ferenciado, sólido, con positividad para insulina y cromogranina A
(fig. 1). Las funciones paratiroidea e hipofisaria eran normales, sin
datos sugestivos de neoplasia endocrina múltiple (tabla 1). Además,
el estudio genético del MEN-1 fue negativo. Desde la intervención
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