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Nota clinica

Hamartomatosis biliar en una lactante con colitis alérgica.

Revision a proposito de un caso
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Resumen

La hamartomatosis biliar multiple (HBM) aparece en el 0,9% de los nifios. Su origen estd en una disem-
briogénesis. Los hamartomas de la HBM tienen un color blanco-grisaceo, y pueden estar localizados en
la regién subcapsular o dispersos por el parénquima. Su tamafio suele ser inferior a 3 mm. Clinicamen-
te, la HBM sigue un curso asintomatico. El diagnéstico de la HBM requiere inicialmente una prueba de
imagen (ecografia, tomografia computarizada o resonancia magnética). Desde el punto de vista histo-
l6gico, cada hamartoma consta de varios grupos de conductos biliares intrahepéticos dilatados en un
estroma fibrilar de coldgeno denso que puede hialinizarse y/o calcificarse. La HBM no precisa tratamien-
to, dado su bajo potencial de malignizacion.
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Abstract

Biliary hamarthomatosis in an infant with alergic colitis. A case report

Biliary hamartomatosis (BH) occurs in 0.9% of children. Its origin is dysembriogenesis. Hamartomas of
this disease show grey-white color, and can be located in subcapsular region or scattered at the paren-
chyma. Its size is usually less than 3 mm. Clinically, BH follows an asymptomatic course. The diagnosis
of HBM initially requires an imaging test (ultrasound, CT or MRI). Histologically, each hamartoma has
several groups of dilated intrahepatic bile ducts in a stroma that may be hyalinazed and/or calcified.
BH do not require treatment, because its malignant potential is slow.

CASO CLINICO

Lactante de un mes y medio de vida, alimentada
con leche materna a demanda, derivada a las con-
sultas externas de Gastroenterologia de nuestro
hospital por regurgitaciones frecuentes, cambio en
el habito intestinal (emision de diez deposiciones
diarias blandas, con moco), rectorragia intermiten-
te y prolapso rectal. El estudio preliminar, que in-
cluyo deteccion en heces de virus y bacterias, asi

como hemograma, bioquimica y estudio de coagu-
lacién, fue normal. Tres dias antes de ser vista en
las consultas externas, por progresion del nimero
de vomitos, se le pidi6 desde Urgencias una eco-
grafia abdominal, en la que se descarté la existen-
cia de signos de estenosis hipertréfica de piloro;
pancreas, bazo, rinones y vejiga fueron normales.
El higado mostré un tamafo normal y un borde
liso, pero en él se identificaron multiples imagenes
puntiformes hiperecdicas (Fig. 1), alguna de ellas
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Figura 1. Multiples imagenes puntiformes
hiperecoicas en el higado. Compatible con
hamartomatosis biliar

con artefacto en cola de cometa (Fig. 2), en relacién
con hamartomatosis biliar.

La paciente fue finalmente diagnosticada de colitis
por alergia a las proteinas de leche de vaca no me-
diada por IgE. Se documento histopatologicamen-
te unricoinfiltrado eosinofilico en la ldmina propia
y la submucosa rectal (mas de 60 eosinéfilos por
10 campos de gran aumento). La exclusion de lac-
teos por parte de la madre no resulté exitosa clini-
camente hablando, por lo que se tuvo que recurrir
a la administracion de formula lactea hidrolizada.
En la actualidad, la lactante cuenta con ocho me-
ses de vida y se encuentra asintomatica.

DISCUSION

La hamartomatosis biliar multiple (HBM) o enfer-
medad de los complejos de von Meyenburg apare-
ce en el 0,9% de los nifos y en el 5,6% de los adul-

Figura 2. Detalle del artefacto “en cola de cometa”,
tipico de la hamartomatosis biliar multiple
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tos'. Fue descrita por primera vez por von

Meyenburg el afio 1955°. También se conoce a esta
lesién como microhamartomasis, adenomatosis
de los conductillos biliares, colangioadenomatosis
multiple, conductos biliares intracapsulares abe-
rrantes, fibroadenomatosis y hamartomatosis he-
patica. Su origen esta en una disembriogénesis®.
En nuestro conocimiento, no se ha vinculado etio-
l6gicamente hasta el momento la alergia a las pro-
teinas de leche de vaca con la HBM, por lo que su-
ponemos que la asociacion con esta entidad ha
sido un hecho casual.

Los hamartomas de la HBM tienen un color blan-
co-grisaceo, y pueden estar localizados en la region
subcapsular o dispersos por el parénquima. Su ta-
mano suele ser inferior a 3 mm, si bien en ocasio-
nes pueden agruparse y alcanzar una longitud de
15 mm de diametro®.

Con frecuencia se engloba a la HBM dentro del es-
pectro de la enfermedad fibropoliquistica del higa-
do, junto con las entidades que se muestran en la
Tabla 1% Desde el punto de vista de la localizacién,
suele afectar de forma difusa a todo el higado'™.

Clinicamente, la HBM sigue un curso asintomatico.
Suele ser un hallazgo casual al realizar una prueba
de imagen, al hacer una laparotomia o una autop-
sia. Si bien se considera que es una lesion benigna,
de forma puntual se ha descrito su asociacion con
colangiocarcinoma. El caracter asintomatico y el
bajo riesgo de malignizacion marcan una diferen-
cia esencial con respecto a la enfermedad de Caro-
li. Esta dltima cursa en forma de colangitis/pan-
creatitis recurrentes, y la tasa de malignizacion es
del 7%°.

El diagnostico de la HBM requiere inicialmente
una prueba de imagen (ecografia, tomografia
computarizada [TC] o resonancia magnética

Tabla 1. Espectro de la enfermedad fibropoliquistica

hepatica

® Hamartomatosis biliar multiple

 Enfermedad de Caroli

® Hamartomas mesenquimales

¢ Enfermedad poliquistica hepatica autosémica
dominante

e Quiste de colédoco
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[RM])*®. En la ecografia, la presencia de hamarto-
mas multiples hace que el higado muestre un as-
pecto granular, heterogéneo, en el que destaca la
presencia de numerosas areas redondeadas hipoa-
necoicas con zonas hipercogénicas, artefacto en
“cola de cometa” y refuerzo posterior. Con el eco-
Doppler (Fig. 3) se puede visualizar un artefacto
“de centelleo” (alternancia de color inmediatamen-
te detras de un objeto ecogénico estacionario), de-
bido a las reverberaciones producidas por los cris-
tales de colesterol que rellenan en ocasiones los
conductos dilatados”. En la TC se aprecia la pre-
sencia de multiples nédulos hipodensos®. Se ha
postulado, especialmente en pacientes adultos,
que la técnica de eleccion es la RM. Esta técnica
aporta mayor sensibilidad y especificidad a la hora
de hacer el diagndstico diferencial con otros cua-
dros (Tabla 2). En la secuencia T1, los hamartomas
se muestran como estructuras nodulares hipoin-
tensas con respecto al parénquima adyacente. En
la secuencia T2 se ven como estructuras hiperin-
tensas. Tipicamente, los hamartomas no se comu-

Figura 3. Eco-Doppler del paciente. En la
hamartomatosis biliar mdltiple se puede apreciar
en ocasiones un artefacto “de centelleo”

GE [

Tabla 2. Entidades incluidas en el diagnéstico

diferencial con la hamartomatosis biliar miltiple
® Metastasis hepaticas multiples

® Microabscesos

® Quistes

® Adenomas

® Hepatitis granulomatosa

e Cistoadenocarcinoma

nican con la via biliar, al contrario de lo que ocurre
en la enfermedad de Caroli.

El diagnostico de certeza se hace a través de una
biopsia hepatica. Desde el punto de vista histologi-
co, cada hamartoma consta de varios grupos de
conductos biliares intrahepaticos dilatados en un
estroma fibrilar de colageno denso que puede hia-
linizarse y/o calcificarse. En el interior de los con-
ductos dilatados puede hacer cristales de coleste-
rol.

La HBM no precisa tratamiento, dado su bajo po-
tencial de malignizacion. No hay establecido nin-
gun protocolo de seguimiento, si bien nos parece
recomendable la realizacion de una ecografia se-
mestral o anual.

En resumen, la HBM es una lesion benigna, asinto-
matica y frecuente en la edad pediatrica, que se
advierte de manera casual al realizar una ecografia
abdominal por otro motivo. No precisa tratamien-
to alguno. Recomendamos conducta expectante y
seguimiento periddico en las consultas externas
de Gastroenterologia infantil.
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ABREVIATURAS

HBM: hamartomatosis biliar multiple ® RM: resonancia
magnética ® TC: tomografia computarizada.
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