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ANTECEDENTES

El hamartoma mesenquimatoso hepatico, que representa del 6 al 8 % de los
tumores hepaticos, es raro, principalmente se encuentra en el I6bulo hepatico
derecho. La edad mas frecuente de prestacion y diagnostico es a los 2 afos. Del
afo 2000 al 2012 en el Hospital infantil de México Federico Gémez (HIMFG), de
acuerdo con el Departamento de Patologia Clinica y Experimental se habian
reportado 14 casos de pacientes con esta patologia. Sanchez et al. En 2013
reportan un caso atendido en el HIMFG, de un paciente masculino de 2 afos de
edad, con una masa abdominal, dependiente del higado, con reporte de tomografia,
de tumor de l6bulo hepatico derecho heterogéneo, al cual se le realizo laparotomia
exploradora, extrayendo pieza con reporte de patologia de I6bulo hepatico derecho,
que peso 1,100 gr, como complicaciones presentd peritonitis biliar localizada,
choque séptico, coagulopatia por consumo y sangrado intrabdominal, que

ocasionaron la muerte del paciente. [']

Koganti et al. En 2017 reporta caso, de paciente de 4 afos, a quien se le detecto
una masa hepatica en el cuadrante superior derecho, de forma incidental, durante
el abordaje de un cuadro de diarrea la cual posteriormente remiti, sin ninguna otra
sintomatologia abdominal o datos de respuesta inflamatoria sistémica, examen de
laboratorio normales, niveles de alfa feto proteina en 83 ng/ml, a la cual se le realizo
una hepatectomia central con reseccion de segmentos 4a, 4b, 5 y 8. El curso
posoperatorio no tuvo incidentes y fue egresada al quinto dia postoperatorio,
posterior al seguimiento al afo, la nifia fue negativa a cualquier estigma de

enfermedad recurrente. [

Rehan Khan et al. En 2019 reporta un caso, de paciente de 5 anos, previamente
sano, que inicia con dolor abdominal y fiebre que no remitié posterior a manejo
antibidtico, se toma resonancia magnética, que mostré multiples lesiones quistica
circunscritas en segmento 6, posteriormente se sometio a lobectomia hepatica con
reseccion de masa de 6 x 12 cm. La revision anatomopatoldgica de la masa

resecada mostrd trozos de parénquima hepatico incrustados, compatibles con un



hamartoma mesenquimatoso. El paciente evolucioné adecuadamente después de

la cirugia, fue asintomatico en el seguimiento posterior a un mes. !

Magbool et al. En marzo de 2020 reporta 4 casos del Shaukat Kahnum Memorial
Cancer Hospital and Research Center, en Karachi Pakistan. El primero una mujer
de 9 meses con afeccidn en los segmentos 4 y 5 hepaticos, con alfa foto proteina
moderadamente elevada, el segundo de una mujer de 3 afios con sintomas e
constipacién de 6 meses de evolucion, en quien se identific6 una masa de 14 cm,
el tercero hombre de 8 meses, con masa abdominal que aumentdé de tamarfo
gradualmente durante 4 meses, con reporte de tomografia de masa quisticas
multiloculada de 15.5 cm, finalmente el caso de una mujer de 1 afio de edad, con
reporte radioldégico de multiples lesiones quisticas, todos los pacientes se
sometieron a manejo quirurgico que se reportd sin complicaciones, y posteriormente

en el seguimiento a los 8 meses y 2 afios, se reportaron asintomaticos. [

MARCO TEORICO

El higado es el tercer sitio mas comun de tumores abdominales en nifos. El higado
es el lugar que representa el 5-6 % de todas las masas intrabdominales detectadas
en nifos, un tercio de estas masas se consideran benignas, mientras que dos
tercios son malignas. En pediatria el diferencial para una masa hepatica benigna
incluye: hemangioma hepatico infanti, adenoma hepatico, hamartoma
mesenquimatoso e hiperplasia nodular focal. Dentro del periodo neonatal y de la
primera infancia, el hemangioma y el hepatoblastoma son los tumores hepaticos

primarios benignos y malignos mas comunes, respectivamente. !



1. Hemangiomas hepaticos

Los hemangiomas hepaticos se pueden dividir en formas congénitas e infantiles.
Los hemangiomas hepaticos congénitos se desarrollan prenatalmente, crecen
completamente al nacer y son mucho mas raros, ya que comprenden solo el 3% de
todos los hemangiomas infantiles. Pueden demostrar tres patrones distintos de
progresion: los que involucionan rapidamente en la infancia, conocidos como
"hemangioma congénito de rapida involucion”; aquellos que no involucionan,
conocidos como "hemangioma congénito no involutivo"; o los que involucionan
parcialmente, conocidos como "hemangioma congénito parcialmente involutivo".
Los hemangiomas hepaticos infantiles son los tumores vasculares benignos mas
comunes en la infancia, con una prevalencia del 4,5% en neonatos a término, mas
comunmente en mujeres blancas. Se pueden clasificar en tres subtipos distintos:
hemangiomas hepaticos focales, hemangiomas hepaticos multifocales vy
hemangiomas hepaticos difusos. Los hemangiomas hepaticos focales también
pueden desarrollarse prenatalmente y estar presente al nacer. De hecho, muchos
autores consideran que estos son la misma entidad clinica que el hemangioma
congénito de rapida involucion, ya que ambos se tifien negativamente para GLUT-
1, a diferencia de otras formas de hemangiomas hepaticos infantiles. ©®

2. Hamartoma hepatico mesenquimatoso

2.1 Epidemiologia

El hamartoma mesenquimal del higado es una lesion benigna poco comun
compuesta de conductos biliares, células mesenquimales inmaduras y hepatocitos,
fue descrito por primera vez por Edmandson en 1956. €l La mayoria de los casos
se presentan antes de los dos afios (80-85% aproximadamente) y solo el 5% de

todos los casos ocurren después de los 5 afios, con un ligero predominio masculino.



[6-8] EI hamartoma hepatico mesenquimatoso representa el 8% de las lesiones
benignas de higado, es el segundo en aparicion solo después del hemangioma
hepatico cuando solo se consideran los tumores hepaticos pediatricos benignos.
891 En 2011 Behr et al. Reporto una serie de 3 casos en paciente que presentaron
una coexistencia de hemangioma hepatico infantii y hamartoma hepatico
mesenquimatoso, Sin embargo, la asociacidn entre estas dos lesiones es

excepcional y extremadamente rara en el grupo de edad pediatrica. ['%

2.2 Presentacion Clinica

La presentacion clinica del hamartoma mesenquimatoso (HM) difiere segun la edad
del paciente, asi como el tamafio del tumor. La mayoria de estos tumores se
detectan en el primer afio de vida y solo el 15 % en el periodo neonatal, el
diagnostico "in-utero”, debido a que aun no se conoce la historia natural del tumor,
es muy dificil de hacer. Por lo tanto, solo los hallazgos patolégicos después de la
reseccion quirtrgica son la piedra angular en la definiciéon de la masa. [&11-12],
pueden ocurrir complicaciones perinatales como hidropesia fetal, toxemia materna,

trabajo de parto prematuro y muerte fetal.

El veinte por ciento de estos tumores se pueden diagnosticar durante el periodo
neonatal, los neonatos tienden a tener una presentacion clinica mas aguda debido
al rapido crecimiento después del nacimiento, secundario a la acumulacion de
liquido dentro de los componentes quisticos de la masa. Pueden presentar dificultad
respiratoria severa o apnea debido a la compresion diafragmatica o compresion de
las estructuras circundantes, que resulta de la presencia de un tumor gigante que

llena casi toda la cavidad abdominal. [13]

Los niflos pueden presentar sintomas inespecificos como dolor abdominal, fatiga y
fiebre, las lesiones pequefias son generalmente asintomaticas y a menudo se
diagnostican incidentalmente en estudios de imagenes, comunmente el diagnostico
se retrasa hasta que el tumor es lo suficientemente grande como para causar un

efecto de masa en las estructuras circundantes y sintomas mas graves. 3-514



2.3 Factores de Riesgo

El sindrome de Beckwith-Wiedemann (BWS) es una afeccion heterogénea
clasificada como sindrome de crecimiento excesivo y se caracteriza por
macrosomia, macroglosia, defectos de la pared abdominal, hemihipertrofia y
anomalias del oido. Los nifios con sindrome de Beckwith-Wiedemann tienen un
mayor riesgo de desarrollar varios tipos de tumores, los mas comunes observados
en estos pacientes son el tumor de Wilms y el hepatoblastoma, en menor frecuencia
los hamartomas mesenquimatosos. Cabe destacar que la asociacion entre BWS y
tumores hamartomatosos benignos es rara y solo existen otros 2 casos reportados
de HM en pacientes con BWS previamente descritos en la literatura, ninguno de los
cuales tuvo un diagnostico confirmado de BWS por analisis molecular. La AFP
sérica de los nifios con BWS puede estar elevada al inicio del estudio en
comparacion con los nifilos sanos. Si bien el hepatoblastoma es el diagndstico mas
preocupante y probable dentro del diferencial para los nifios con BWS que
presentan una masa hepatica y una AFP elevada, el hamartoma mesenquimal debe
permanecer bajo consideracion para evitar un diagnostico y un curso de tratamiento

incorrectos. [15-17]

El sindrome DICER1 es un sindrome de predisposiciéon tumoral hereditaria que se
asocia comunmente con blastoma pleuropulmonar pediatrico, nefroma quistico y
bocio multinodular. Apellaniz et al. En 2019 proponen que MH puede estar asociado
con mutaciones tanto en la linea germinal como en la somatica en DICER1 en
ausencia de translocaciones cromosémicas que involucren 19q13.4 o activacion
aberrante de microRNAs C19MC. Describen dos casos, uno de un nifio con HM que
carecia de activacion tumoral C19MC, pero en su lugar albergaba una variante
patogena truncadora de la linea germinal y una mutacion somatica en DICER1. El
segundo nifio con una lesion hepatica consistente con HM, varios fenotipos
asociados con el sindrome DICER1 y una variante patogénica de DICER1 de la

linea germinal. [']



2.4 Patogénesis

La ausencia de actividad mitética mesenquimatosa en HM resecados llevo a Stocker
e Ishak a sugerir que la mayor parte de la actividad proliferativa en el tumor ocurre
antes o justo después del nacimiento, mientras que la expansion del quiste es en
gran parte responsable del crecimiento tumoral posnatal. Estudios posteriores han
confirmado un bajo indice de proliferacion en tumores extirpados durante la primera

infancia. [19- 201
Se han propuesto cuatro hipotesis para explicar la patogenia de la HM

De desarrollo. Segun esta teoria, HM surge de una malformacién de la placa ductal.
El tumor se desarrolla tarde en la embriogénesis a partir de la mesénquima de los
espacios porta, atrapando islas de parénquima hepatico a medida que crece. Esto
explica las similitudes entre las anomalias de los conductos biliares que se observan
en el HM y las que se observan en la enfermedad de Caroli y la fibrosis hepatica

congénita.

Vascular. Okeda et al. sugirido que una lesion vascular localizada en el higado fetal
en desarrollo podria explicaba el mal desarrollo biliar focal y la formacién de quistes
observados en HM. 2"l Después de comparar la histologia de HM con la de un
I6bulo accesorio torcido del higado, Lennington et al propusieron que el tumor era
una consecuencia de cambios reactivos a la isquemia regional dentro de un lobulo
hepatico secuestrado. Aunque existen similitudes en la patologia de estas lesiones,
es dificil aceptar la isquemia regional como causa de HM intrahepatico, que a
menudo tiene multiples vasos de alimentacién. ElI parénquima hepatico
generalmente sufre atrofia focal si se interrumpe su suministro de sangre y drenaje
biliar. Una explicacion alternativa es que algunos Iébulos hepaticos accesorios

pedunculados son de hecho HM. 22

Lesion téxica. Los estudios inmunohistoquimicos han demostrado que las células
del estroma dentro de HM pueden expresar desmina y a-actina, las cuales se

encuentran en las células sinusoidales que almacenan grasa en el higado normal.



Von Schweinitz et al sugirieron que la activacion de estas células por una lesion

toxica podria estar involucrada en el desarrollo de HM. [23]

Neoplasia. El hamartoma mesenquimatoso del higado se ha considerado
tradicionalmente como un hamartoma, es decir, una malformacion similar a un tumor
benigno caracterizada por una proliferacion desorganizada pero limitada de células
maduras, normalmente autéctonas del sitio de crecimiento. Sin embargo, cada vez
hay mas evidencia que sugiere que HM debe considerarse una verdadera
neoplasia. ['°

2.5 Examenes de Laboratorio

Las pruebas de laboratorio en nifios con hamartomas mesenquimales hepaticos
generalmente estan dentro de los limites normales. El aumento de los niveles de
alfa-fetoproteina (AFP) sérica junto con la edad del paciente joven puede conducir
al diagndstico erréneo de hepatoblastoma. La AFP puede ser normal o elevada en
este grupo de mayor edad debido a la presencia de hepatocitos normales dentro del
tumor y puede imitar la presentacion del hepatoblastoma. ['3-14 También se ha

reportado GGT elevada, pero con las demas pruebas de funcién hepatica normales.
[14]

2.6 Diagnoéstico por imagen

El hamartoma mesenquimal del higado se presenta con mayor frecuencia como un
tumor quistico multiseptado o mixto solido y quistico; sin embargo, rara vez puede
ocurrir como un tumor sélido. El hamartoma mixto es una lesibn hamartomatosa
rara compuesta de todos los componentes celulares del higado normal, incluyendo
una mayor cantidad de hepatocitos, proliferacion ductal y transicion hepatocelular-
ductal. EI hamartoma mixto y el hamartoma mesenquimal pueden estar en un
espectro de enfermedad, ya que hay cierta superposicion en las caracteristicas

histologicas de ambos hamartomas. En nifios con un hamartoma mesenquimal



soélido, el diagndstico diferencial radioldgico debe incluir varios tumores hepaticos
como un hepatoblastoma, un carcinoma hepatocelular, un hemangioendotelioma
infantil, un adenoma hepatico o una hiperplasia nodular focal. El realce heterogéneo
y la ausencia de una capsula tumoral en un hamartoma mesenquimal pueden ser

utiles en el diagndstico diferencial de otros tumores. [13.24]

Las radiografias abdominales simples pueden mostrar hepatomegalia o una
escasez de gas intestinal en el cuadrante superior derecho, lo que sugiere una

lesion de masa hepatica ['4

La ecografia es la modalidad de eleccidn para la evaluacion inicial en el grupo de
edad pediatrica, el ultrasonido demostrara una gran estructura quistica
multiloculada. Los hallazgos del cuadrante superior derecho pueden variar desde
quistes grandes y septados hasta quistes pequefios con septaciones gruesas, con
diversos grados de tejido ecogénico solido asociado, en relacion con el higado y

separable del arbol biliar. 13 14191

La tomografia computarizada confirma los hallazgos ecograficos y delinea mejor la
extension de la lesidon de masa y la relacion con otras visceras intraabdominales. La
apariencia es comunmente la de una lesion de masa solitaria bien definida de origen
hepatico, ya sea completamente intrahepatica, parcialmente extrahepatica, y con un
patrén de crecimiento exofitico o pedunculado. Los elementos de tejido blando que
mejoran generalmente se ven alrededor de un area central de atenuacion de liquido
simple, con grados variables de septacion interna y loculacion. Se observa una
apariencia "similar a un tamiz" de los componentes solidos tanto en el ultrasonido,
tomografia como en la resonancia magnética, lo que se refiere comunmente como
la “apariencia de queso suizo". ['42%. El tumor esta bien circunscrito, pero no suele
tener una capsula verdadera. La calcificacién y/o hemorragia dentro del tumor es
poco frecuente, la mayoria de los tumores aparecen hipodensos e hipovasculares.
La resonancia magnética refleja la patologia subyacente, demuestra exquisitamente
los componentes quisticos y solidos e identifica los contornos afilados de la lesion
separados del resto de los tejidos. Debido a su tamafio masivo, HM puede tener un

enorme componente exofitico que colinda estrechamente con los 6rganos sélidos

8



extrahepaticos. Las secuencias ponderadas en T1y T2 revelaran la hipointensidad
de los componentes solidos en comparacion con el higado adyacente debido a la
fibrosis. Los componentes quisticos tendran una alta intensidad de sefal en
imagenes ponderadas en T2, pero tendran una intensidad de sefial T1 variable
basada en la concentracion de proteinas en el fluido. 29

2.7 Histopatologia

Clasicamente, habra grupos de hepatocitos normales y conductos biliares
arquitectonicamente normales dentro de una matriz primitiva de mesénquima
suelto, histolégicamente, la HM se caracteriza por un crecimiento lobulillar de tejido
conectivo mixomatoso que contiene células mesenquimales dispersas en forma de
estrellada blanda. La degeneracion quistica y la hematopoyesis extramedular se
observan ocasionalmente; las estructuras quisticas mas grandes generalmente no
estan revestidas por epitelio. La inmunohistoquimica generalmente no es necesaria
para el diagnostico, se pueden utilizar para excluir otras consideraciones
diagnosticas; el epitelio biliar y los hepatocitos atrapados en HM son
inmunorreactivos para la citoqueratina, mientras que los pseudoquistes y las células

mesenquimales son positivos para la vimentina. [26:27]
2.8 Tratamiento

El tratamiento definitivo de la HN consiste en la reseccién completa, ya sea de forma
no anatémica con un borde de tejido normal o como una lobectomia hepatica
anatomica. Si el tumor se considera irresecable, las opciones quirurgicas incluyen
la enucleacion y la marsupializacion. Sin embargo, el tratamiento sigue
evolucionando y, debido a muchos informes de regresion espontanea, existe un
debate cada vez mayor en la literatura sobre la viabilidad del tratamiento no
quirurgico en el paciente asintomatico. Se requiere precaucion ya que sea reportado
que la enfermedad no tratada puede dar lugar a una distension abdominal mortal. o
a una progresién a sarcoma maligno indiferenciado ['% 28], En el pasado, la reseccion

no radical del tumor se habia propuesto como un tratamiento aceptable, sin



embargo, ahora esta claro que los hamartomas mesenquimales comparten un
hallazgo genético comun con el sarcoma embrionario indiferenciado del higado,

punto de interrupcion 19q13.4.

El trasplante hepatico es controvertido en esta patologia, pero en tumores gigantes
irresecables, es una opcion terapéutica viable. Hasta el momento, se han reportado
tres trasplantes pediatricos de higado para hamartoma mesenquimal gigante

irresecable después de una reseccion incompleta. [15:29

Se ha demostrado que la aspiracion percutanea de quistes guiada por ultrasonido
mejora el curso clinico de los casos prenatales. Tsao et al. En 2002 Reportaron 2
fetos con HM quisticas intrauterinas: uno que se sometio a aspiracion de quiste y el
otro no. El primero se sometié a un total de 3 aspiraciones prenatales, después de
cada aspiracion, el liquido se reacumulaba, pero al final, hubo contraccién del
quiste. El segundo feto que no fue tratado con aspiracion prenatal del quiste
experimentd un rapido agrandamiento del quiste, de modo que antes de que se
pudiera iniciar la intervencion adecuada, la madre tuvo una ruptura prematura de

las membranas, seguida de un trabajo de parto prematuro a las 35 semanas. 13

10



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La mayoria de los reportes en la literatura sobre el hamartoma hepatico
mesenquimatoso son de un solo caso o pequefias series coleccionadas por largos
periodos, en estados unidos existe un reporte de 18 casos, en su seguimiento por
31 anos. Este tumor constituye aproximadamente el 8% de todos los tumores
pediatricos y es el segundo en aparicion solo después del hemangioma hepatico
cuando solo se consideran los tumores hepaticos pediatricos benignos. Mas
comunmente involucra el I6bulo derecho y es dos veces mas comun en el género
masculino. El ochenta por ciento se encuentran dentro de los primeros 2 afios de
vida y el resto se detectan a los 5 afios [¢l. En 2013, Sanchez et al. Reportaron en
el Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG), un caso de hamartoma
hepatico mesenquimatoso, lo describieron con un tumor hepatico que ocupaba el
I6bulo derecho, quistico, con aproximadamente 200 ml de liquido, que posterior a la
intervencién quirurgica, tuvo complicaciones, y posteriormente llevo a paro
cardiorrespiratorio, sin respuesta a maniobras de reanimacion al paciente. Del 2000
al 2012 en el HIMFG se habian reportado por el departamento de patologia clinica
y experimental, 14 casos de hamartoma hepatico mesenquimatoso. ['! EI hospital
Federico Gomez es un centro de referencia de tumores hepaticos en México y no
se cuenta con un estudio que aborde mas de un caso de esta patologia.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cuales son los resultados, evolucion y complicaciones del tratamiento quirdrgicos
en pacientes con hamartoma hepatico mesenquimatoso en el Hospital Infantil de
México Federico Gomez del 2000 al 20217

11



JUSTIFICACION

El hamartoma mesenquimatoso hepatico es el segundo tumor benigno que se
presenta en los niflos después del hepatoblastoma infantil. La lesion constituye el
8% de todos los tumores hepaticos pediatricos. B4 Sin embargo, la etiologia es
desconocida y se cree que es debido a un crecimiento anormal de la mesénquima,
generalmente se presenta antes de los 2 afos, con inflacibn abdominal como
sintoma inicial. El nifio tipicamente tiene una masa palpable en el cuadrante superior
derecho que no es sensible con bordes lisos y, ocasionalmente, congestion de las
venas de la pared abdominal. La alfa fetoproteina puede estar variablemente
elevada en este tumor confundiendo la diferenciacion del hepatoblastoma %, Lo
que dificulta, el diagndstico en primer y segundo nivel de atencion. El Hospital
Infantil de México Federico Gémez (HIMFG) es un centro de referencia de tumores
hepaticos, por tanto, analizar los casos atendidos en el hospital permitira medir los
resultados, complicaciones y evolucién del tratamiento quirurgico en el HIMFG, lo
que permitira tener, una base bibliografica para futuros estudios de esta patologia.
De manera complementaria durante la revisién de expedientes se podra bordar si
el intervalo en el momento del diagnostico del tumor hepatico y la referencia al

HIMFG, influye en el plan quirurgico y los resultados, en los pacientes.

12



HIPOTESIS

De acuerdo con la experiencia en el Hospital Infantil de México los pacientes
tratados por hamartoma hepatico mesenquimatoso, tendran una buena evolucion

y una baja frecuencia de complicaciones quirurgicas.

OBJETIVOS
Objetivo general:

e Describir los resultados del tratamiento quirargico del hamartoma hepatico

mesenquimatoso en el Hospital Infantil de México Federico Gomez
Objetivos especificos:

e Describir frecuencia del hamartoma hepatico mesenquimatoso del HIMFG

e Describir frecuencia de segmentos hepaticos afectados

e Describir el porcentaje de higado residual posterior a la intervencion
quirurgica.

e Describir la frecuencia de las complicaciones quirurgica del hamartoma
hepatico mesenquimatoso

e Describir variables demograficas de los pacientes con el diagnostico de
hamartoma hepatico mesenquimatoso en el HIMFG

e Medir tiempo de evolucidon al momento de la referencia al HIMFG

e Medir tiempo de diagnostico confirmatorio en el HIMFG

e Medir tiempo de atencién quirurgica en el HIMFG

e Medir supervivencia a 5 afios
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MATERIAL Y METODOS
Disefo:
Tipo de estudio: longitudinal
Intervencion: observacional
Cronologia: retrospectivo
Analisis: descriptivo
Periodo: 1 de enero de 2000 a 31 de diciembre de 2021.
Lugar del estudio: Hospital Infantil de México Federico Gémez. CDMX, México

Universo, poblacion y muestra: pacientes pediatricos con diagnéstico de

hamartoma hepatico mesenquimatoso.
Criterios de seleccidn: pacientes con diagnostico de tumor hepatico benigno

Inclusién: pacientes de con diagnostico histopatologico de hamartoma hepatico

mesenquimatoso

Exclusion: pacientes con diagndstico de tumor benigno de higado, sin diagnostico
histopatol6gico de hamartoma hepatico.

Eliminacidn: paciente con datos incompletos en expediente clinico.
Procedimientos

Se solicitdé al departamento de patologia y expediente clinico, autorizacion para
identificar a los pacientes diagnosticados con hamartoma hepatico mesenquimatoso
en el Hospital infantil de México Federico Gomez, del 2000 al 2021, posteriormente
se revisaron los expedientes clinicos, se anotaron las variables en el instrumento de
recoleccion de datos (ANEXO 1). Luego se capturaron en hojas de calculo para la

realizacion el analisis estadistico.
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PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Los datos obtenidos de los expedientes clinicos fueron organizados en tablas de
Excel, posteriormente se realizo el analisis estadistico, con el software SPSS con el
cual se calculd6 medidas de estadistica descriptiva para conocer la muestra
estudiada; la identificacion de resultados quirurgicos se realizd a través de
estadistica inferencial mediante la elaboracién de un analisis bivariado, reportando
frecuencias de las variables, en el periodo de tiempo estudiado, de igual manera se
reportaron frecuencias de variable demograficas, de manera complementaria se
empleo la prueba exacta Fisher se realizara el analisis de las variables cualitativas,

de manera exploratoria. (p <0.05)
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DESCRIPCION DE VARIABLES
Definicion Operacional de Variables
Sexo: hombre o mujer, registrado en el expediente clinico
Edad: numero de afios de nacimiento, registrado en el expediente
Peso: kilogramos del paciente registrado en el expediente clinico
Talla: centimetros de estatura registrados en el expediente clinico

Estado de procedencia: origen del paciente de los 32 estados de los Estados

Unidos Mexicanos.
Sangrado: volumen en mililitros de sangra durante la cirugia

Choque Hipovolémico: estado hemodinamico alterado referido en las notas de

terapia médica, que requirid transfusiones sanguineas
Infecciones: cultivos positivos 0 negativos de sitio quirurgico

Porcentaje de Higado afectado: segmentos de higado afectados, expresado en

porcentaje total de la afeccion.

Porcentaje de Higado residual: segmentos de higado residual, expresado en

porcentaje total residual

Tiempo de diagnéstico: periodo desde la referencia al HIMFG y diagnostico

confirmatorio.

Tiempo de evolucion: periodo desde el inicio de sintomas hasta primera atencion
HIMFG. (meses 30 dias)

Tiempo de atencién quirurgica HIMFG: periodo desde primera atencion HIMFG

hasta procedimiento.

Supervivencia 5 afnos: paciente vivo después de 5 afios de procedimiento

quirurgico
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DEMOGRAFICAS DEPENDIENTE INDEPENDIENTE
Sexo Sangrado Tiempo de diagnéstico HIMFG
Edad Choque Hipovolémico Tiempo de evolucién
Peso Infecciones Tiempo de atencion quirurgica
HIMFG
Talla Porcentaje de higado afectado (segmentos)

Estado de procedencia

Porcentaje hepatico residual

Supervivencia 5 anos

VARIABLE TIPO UNIDAD DE MEDIDA
SEXO Cualitativa, continua Hombre/Mujer
EDAD Cuantitativa, discreta Afos
PESO Cuantitativa, discreta Kilo
TALLA Cuantitativa, discreta Centimetros

ESTADO DE PROCEDENCIA

SANGRADO

CHOQUE HIPOVOLEMICO

INFECCIONES

PORCENTAJE DE HIGADO
AFECTADO (SEGMENTOS)

PORCENTAJE HEPATICO RESIDUAL

TIEMPO DE DIAGNOSTICO HIMFG

TIEMPO DE EVOLUCION

TIEMPO DE ATENCION QUIRURGICA
HIMFG

SUPERVIVENCIA A 5 ANOS

Cualitativa, discreta

Cuantitativa, discreta

Cualitativa, continua

Cuallitativa, continua

Cuantitativa, discreta

Cuantitativa, discreta

Cuantitativa, discreta

Cuantitativa, discreta

Cuantitativa, discreta

Cuallitativa, continua

Estado

Mililitros

Positivo/Negativo

Positivo/Negativo

Porcentaje

Porcentaje

Dias

Dias

Dias

Positivo/Negativo
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RESULTADOS

En el Hospital Infantil de México Federico Goémez (HIMFG), de acuerdo con el
registro del departamento de patologia, del 2000 al 2021 se reportaron 15 estudios
histopatolégicos compatibles con Hamartoma Hepatico Mesenquimatoso, de los
cuales se pudo recabar 10 expedientes en el departamento de archivo clinico,
mientas que cinco no pudieron ser localizado o tenian datos incompletos, por lo que

fueron excluidos y eliminados del estudio.

Las variables demograficas de edad, talla, peso y sexo se describen a continuacion
en las Tablas 1y 2.

Tabla 1
Edad Talla (cm) Peso (kilos)
Mediana 1 aflos 6 meses 78.5 10.5
Minimo 1 afio 69.5 7.3
Maximo 4 afios 100 16.5
Tabla 2
Sexo Pacientes %
Hombre 4 40
Mujer 6 60
Total 10 100

El principal numero de paciente fueron provenientes del Estado de México (40 %),
seguido de Guanajuato (20%). Tabla 3
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Tabla 3

Estado de Procedencia
Ciudad de México

Edo. México
Guanajuato

Guerrero

Puebla

Veracruz

Total

Pacientes

1

10

%
10
40
20
10
10
10
100

Los segmentos hepaticos afectados principalmente fueron el segmento V y VI,

ninguno presento afeccion de los segmentos I, Il, Ill. Tabla 4
Tabla 4
Segmentos Pacientes % Numero de Pacientes
Afectados Segmentos
afectados
v 2 20 1 1
\" 8 80 2 4
VI 8 80 3 1
Vi 6 60 4 3
Viii 3 30 5 1
Total 10 100 Total 10

%

10
40
10
30
10
100
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El porcentaje de higado residual de los pacientes tubo una mediana de 55.5 % con
un valor minimo de 33 % y maximo de 78 %. En cuanto a la afeccion 3 pacientes

tuvieron mas del 60% de afeccidon hepatica por el tumor. Tabla 5

Tabla 5
Porcentaje Afectado Residual
del
NT % NT %
Higado
<30 % 3 30 0 0
30 -40 % 0 0 3 30
40 - 60 % 4 40 4 40
>60 % 3 30 3 30
Total 10 100 10 100

El sangrado, choque hipovolémico y las infecciones, que derivaron del

procedimiento quirurgico presentaron la siguiente frecuencia. Tabla6y 7.

Tabla 6
Sangrado (ml) Pacientes %
<500 5 50
500 — 1000 4 40
1000 - 1500 0 0
>1500 1 10
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El paciente con mayor cantidad de sangrado fue una mujer de 2 afio 1 mes,
proveniente del estado de Guanajuato, quien tuvo un tiempo de evolucidon de 240
dias, con afeccion el segmento V unicamente.

Tabla 7
Complicaciones Infecciones Choque hipovolémico
Pacientes % Pacientes %
Positivo 2 30 1 10
Negativo 7 70 9 90
Total 10 100 10 100

Se realizé la prueba exacta de Fisher, entre sexo y quienes presentaron
complicaciones, de manera exploratoria obteniendo un p valor de 0.57.

De acuerdo con las notas de referencia al momento de recibir al paciente, el tiempo
de evolucion maximo fue de 240 dias (1 paciente) y el minimo de 60 dias (4

pacientes), con una mediana de 105 dias de evolucion.

El diagndstico confirmatorio por del departamento de patologia y tiempo atencion
quirurgica en el HIMFG, presentaron un tiempo maximo de respuesta de 20 y 15
dias respectivamente y un minimo de 1 dias para ambos casos. Tabla 8

21



Tabla 8

Diagnéstico confirmatorio Atencion quirurgica HIMFG

Dias Pacientes % Pacientes %
<5 2 20 6 60
5-10 5 50 2 20
10-15 1 10 1 10
15 20 2 20 1 10
Total 10 100 10 100

Con respecto al seguimiento de los pacientes, de los 10 expedientes clinicos
revisados se encontro una supervivencia a 5 aios, de 8 de 10 pacientes, excluyendo
a dos de ellos por ser los casos mas recientes en 2021. Es importante mencionar
gue se cuenta con el reporte de caso de Sanchez, J, et al. En 2013, del caso de una
paciente cuyo resultado fue falta, en 2010, sin embargo, no se pudo tener acceso a

ese expediente por lo que se excluyo de este estudio.

22



DISCUSION

El Hospital Infantil de México Federico Gémez, es un centro de referencia de
pacientes con tumores hepaticos, entre ellos el hamartoma hepatico
mesenquimatoso, En este estudio se identificaron 15 pacientes con diagndstico
histopatoldgico de este tumor y se relaciona con lo mencionado por Sanchez, J, et
al.[" en 2013, donde se reporta el Unico caso publicado de esta institucion. De los
casos presentados hubo un predominio en mujeres, con una relaciéon 1.5:1, sin
embargo, en la bibliografia revisada se menciona un ligero predomino en hombres,
que, al no relacionarse, el resultado pudo estar influenciado por el tamafio de la
muestra estudiada. De igual forma los pacientes presentaron esta patologia desde
los 0 hasta los 5 afios y con un predominio entre los 0 a 2 afios (6 de 10 pacientes),
como lo reportado por Choi, B. et al, Siddiqui M. et al, por mencionar alguno de los
multiples estudios que coinciden con esos rangos de edad y predominio sexual. 8]

Se reportdé una mayor cantidad de casos que fueron referidos desde el Estado de
México a esta institucion, con lo cual este estudio aporta informacién de interés no
descrita previamente en el HIMFG, lo que contribuira a recabar datos
epidemioldgicos para futuros estudios de investigacion.

Los principales segmentos hepaticos afectados identificados fueron los siguientes:
el IV, V, VI; VIl y VIII. Los cuales coinciden con los reportados en la literatura, la cual
menciona que, por diferentes estudios de imagen, se observa un tumor en el
cuadrante superior derecho abdominal, correspondiente a la misma zona del |6bulo
derecho hepatico, Gray, S. et al.l'¥ Posterior a la reseccion, se identificé una
mediana de 55.5 del porcentaje hepatico residual, con un valor minimo de 33% y
maximo de 78 %, segun la literatura revisada; es indispensable contar con un

porcentaje minimo del 30% del higado para mantener su funciéon normal.

Entre las complicaciones mas frecuentes se encuentra el choque hipovolémico
asociado al procedimiento quirurgico, el cual se present6 en 1 paciente (10% de los
casos estudiados); esta complicacién esta reportada en el 2% de los casos por

Stringer, M. et al. '®JAunque pudiese parecer que existe una mayor prevalencia, el
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tamano de la muestra obtenido en el HIMFG, causo un sesgo de informacion, por lo
gue se espera que la tendencia sea a la disminucion de esta complicacién si se
aumenta el tamafo de muestra, por lo reportado en la literatura, asi mismo, otros
factores podrian influir, por ejemplo, como el tamafio de tumor en este paciente
(20x15x15). Las infecciones tuvieron una baja prevalencia asociada al tratamiento
quirurgico, reportandose infecciones en el sitio quirdrgico que resolvieron, con

esquema cortos, sin asociarse a sepsis. [-15 29, 30]

De manera exploratoria se aplicd la prueba exacta de Fisher, para sexo y
complicaciones, se obtuvo un p-valor de 0.57, por lo que se descarga relacion entre
estas variables.

En la experiencia reportada en el HIMFG, por Sanchez J, ed al, y reportes de caso
como el de khan, M ed al en 2019, entre otros, se menciona que el diagnostico del
hamartoma puede ser incidental y algunas veces se retrasa hasta que el tumor es
lo suficientemente grande para causar un efecto de masa en las estructuras
circundantes y sintomas mas graves, dada la relevancia de esta situacion, nos llevo
a medir el tiempo de evolucion al momento de ingreso al HIMFG, para esta variable
se identific6 una mediana de 105 dias de evolucion del tumor, asi como el reporte
de un paciente que estuvo 240 dias (8 meses) con la masa abdominal sin
diagnostico, datos como estos, toman importancia para la literatura reportada en el
hospital.[':3-51 Asi mismo se midio el tiempo en que los pacientes recibieron atencion
quirurgica desde su ingreso al HIMFG, evidenciando que el tiempo maximo en el
que los pacientes recibieron atencion fue de 20 dias lo que nuevamente nos permite
tener como instituciéon, un punto de partida para estudios posteriores. De igual
manera el diagnostico histopatolégico contribuye a confirmar y diferencia los
tumores benignos, para esta variable se mididé el tiempo de respuesta del
departamento de patologia, el cual realizé un analisis confirmatorio inmediatamente
a la atencidén quirurgica, con lo cual se pudo establecer un adecuado plan de
tratamiento postquirtrgico de los pacientes. [26:27]

Finalmente, los resultados en la supervivencia de los pacientes con Hamartoma

hepatico, en el Hospital Infantil de México, para la muestra estudiada fue del 100%
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de los pacientes estudiados. 8 de los 10 pacientes estudiados tuvieron una
supervivencia positiva a los 5 afios, excluyendo a dos de ellos por ser intervenidos

apenas en 2021.

CONCLUSION

El Hospital Infantil de México Federico Gomez es un centro de referencia de tumores
hepaticos en México. El hamartoma hepatico mesenquimatoso es un tumor benigno
gue se presenta en pacientes menores de 5 afios con un pico antes de los 2 afos,
sin una diferencia significativa entre hombres y mujeres. Los segmentos hepaticos
afectados mas frecuentemente son los correspondientes al I6bulo hepatico derecho.
El porcentaje de higado ocupado por el tumor es variable, desde menos del 30 %
hasta mas del 60%, por lo que posterior a la reseccion quirurgica es importante
mantener mas del 30% de higado residual, para que este sea compatible con una
adecuada funcion. Al momento de la atencion en el HIMFG algunos pacientes
presentaban una evolucion prolongada, esto pudo influir en la frecuencia de
complicaciones. Nuestro hospital, es una institucion que brinda atencion oportuna a
los pacientes con hamartoma hepatico mesenquimatoso, lo que le permite una

buena evolucion en estos pacientes.
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CONSIDERACIONES ETICAS

Conforme marca el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion para la Salud (1987), en los apartados del articulo 17, titulo segundo,
capitulo primero, este estudio se clasifica como investigacion sin riesgo, al
emplearse técnicas y métodos de investigacion documental que no implicaran
ninguna intervencion con los individuos que participan en el estudio, por lo tanto, no
se requirid consentimiento informado, asi mismo, de acuerdo al articulo 16, que
sefala que en las investigaciones en seres humanos se protegera la privacidad del
individuo sujeto de investigacion, identificandolo solo cuando los resultados lo
requieran y éste lo autorice, se guardo la privacidad y confidencialidad de los datos
obtenidos en los expedientes, utilizandose solo con fines académicos.
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LIMITACIONES

Las limitaciones de este estudio al ser un estudio de casos, de cronologia
retrospectiva, los datos pueden presentar sesgo de informacién caracterizado por
un error derivado de la forma en que se obtuvo la informacion de la poblacion
participante, cuyos datos pueden estar incompletos, o no reflejar el estado real del
paciente al momento de plasmarlos en el expediente, al tener un muestreo
conveniencia debemos considerar que existe la posibilidad de que el numero de
participantes no es suficiente para demostrar estadisticamente los hallazgos, dado
que por la patologia no se realizo el calculo del tamafio muestral, dato indispensable
para asegurar la validez de los resultados. Al ser un estudio basado en expedientes
clinicos es importante considerar la posibilidad de no contar con un porcentaje de

los expedientes solicitados.
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ANEXO 1

Instrumento de recoleccion de datos

Expediente:

Edad

Estado de

procedencia

Sangrado

Infecciones

Segmentos

Porcentaje Hepatico

Residual

Tiempo de

diagnostico

Tiempo de

Evolucion

Tiempo de atenciéon

quirargica HIMFG

Sexo Hombre / Mujer
Talla Centimetros
afios
Peso kilos
Notas
ml
Positivo Negativo
I, 11,11, IVa, IVb, V, VI, VII,
%
VI
%
Fecha primera
Dias
consulta
Fecha de
Dias L
diagnéstico
Dias | Fecha de cirugia
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