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Resumen

Desde los primeros reportes en la bibliografia, la nomenclatura de las lesiones quisticas
hepatobiliares se ha ido modificando, habiéndose descripto dos tipos de lesiones: las serosas y las
mucinosas. En 2010 la Organizacion Mundial de la Salud establecié una nueva clasificacién donde
los términos cistoadenomas y cistoadenocarcinomas hepatobiliares son reemplazados por entidades
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més especificas como la neoplasia mucinosa quistica y los tumores quisticos intraductales
(neoplasia papilar intraductal, neoplasma tubulopapilar intraductal y neoplasma oncocitico papilar).

En cuanto a la neoplasia mucinosa quistica, la presencia de estroma ovérico le confiere
caracteristicas distintivas en lo patoldgico y bioldgico, siendo esto un requisito en la clasificacion de
la OMS. Esta caracteristica lo diferencia de los hamartomas biliares, los quistes congénitos y la
enfermedad de Caroli.

Dichas neoplasias son infrecuentes, con una incidencia menor al 5% de las lesiones quisticas
hepaticas y ocurren casi exclusivamente en mujeres, frecuentemente perimenopéusicas. Su
potencial de malignizacion ha sido descrito, siendo éste la indicacion de tratamiento quirdrgico
resectivo.

Presentamos el caso clinico de una paciente portadora de una neoplasia quistica mucinosa hepética,
catalogada como cistoadenoma hepético segun la antigua clasificacion.

Palabras Claves: Cistoadenoma hepatico, neoplasia quistica mucinosa hepética

Abstract

Since the early reports in the literature, the nomenclature of hepatobiliary cystic lesions has been
modified, with two types of lesions being described: serous and mucinous. In 2010, the World
Health Organization established a new classification in which the terms hepatobiliary cystadenomas
and cystadenocarcinomas were replaced by more specific entities such as mucinous cystic
neoplasms and intraductal cystic tumors (intraductal papillary neoplasm, intraductal tubulopapillary
neoplasm, and intraductal oncocytic papillary neoplasm).

Regarding mucinous cystic neoplasms, the presence of ovarian stroma confers distinctive
pathological and biological characteristics, which is a requirement in the WHO classification. This
characteristic differentiates it from biliary hamartomas, congenital cysts, and Caroli's disease.

Such neoplasms are rare, with an incidence of less than 5% of hepatic cystic lesions, and occur
almost exclusively in women, often perimenopausal. Their potential for malignancy has been
described, and this is the indication for surgical resection treatment.

We present a clinical case of a patient with a mucinous cystic hepatic neoplasm, classified as a
hepatic cystadenoma according to the old classification.

Keywords: Hepatic cystadenoma, hepatic mucinous cystic neoplasm

Resumo

Desde os primeiros relatos na literatura, a nomenclatura das lesdes cisticas hepatobiliares tem sido
modificada, sendo descritos dois tipos de lesdes,asserosas e as mucinosas. Em 2010, a Organizacéo
Mundial da Saudeestabeleceuuma nova classificagdo, naqual os termos cistoadenomas e
cistoadenocarcinomas hepatobiliares foramsubstituidos por entidades mais especificas, como a
neoplasia mucinosa cistica e 0s tumores cisticos intraductais (neoplasia papilar intraductal,
neoplasma tubulopapilar intraductal e neoplasma oncocitico papilar).

Em relagdo & neoplasia mucinosa cistica, a presenca de estroma ovarianoconfere caracteristicas
distintas do ponto de vista patoldgico e bioldgico, sendoesseum requisito naclassificacdo da OMS.
Essa caracteristica a diferencia dos hamartomas biliares, cistoscongénitos e doenca de Caroli.
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Essas neoplasias sdo raras, comumaincidéncia menor que 5% das lesGes cisticas hepaticas, e
ocorremquase exclusivamente em mulheres, frequentementeperimenopdusicas. Seu potencial de
malignizacdotem sido descrito, sendoesta a indica¢do para tratamentocirirgicoressectivo.

Apresentamos o caso clinico de uma paciente portadora de uma neoplasia cistica mucinosa
hepatica, classificada como cistoadenoma hepético de acordocom a antigaclassificagéo.

Palavras-chave:Cistoadenoma hepético, neoplasia cistica mucinosa hepética

Introduccion

El cistoadenoma hepético (CAH) es una neoplasia quistica del higado poco frecuente, esta
denominacion como tal ha sido eliminado por la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) y
reemplazada por entidades mas especificas, entre ellas la neoplasia quistica mucinosa del higado
(NQMH) definida por la presencia de estroma tipo ovarico y la neoplasia papilar intraductal
mucinosa hepética al igual que las lesiones pancreéticas. Sin embargo, en la literatura aln se
encuentran multiples referencias acordes a la antigua clasificacion por lo cual ambas terminologias
se intrincan y dificultan la interpretacion de los datos y el conocimiento de dicha patologia.

Presentamos el caso clinico de una paciente portadora de una NQMH tipica por la presencia de
estroma ovarico, con el objetivo de analizar la nueva clasificacion, hallazgos imagenolégicos y
posibilidades terapéuticas de esta patologia, incluida en la anterior definicion como CHA. Hasta
hace algunos afios se habian documentado unos 200-250 casos luego de la nueva clasificacion.

Caso clinico

Mujer de 23 afios, consulta en emergencia por dolor abdominal brusco, en hipocondrio derecho,
intenso. Examen fisico normal.

La ecografia abdominal evidencia en lébulo derecho hepéatico imagen quistica tabicada de 80mm de
didmetro, con probable hemorragia intraquistica.

Se complementa con tomografia computada (TC), que describe lesion compatible con quiste
complicado, en probable relacion a CAH. La resonancia nuclear magnética realizada (RNM)
muestra un proceso quistico expansivo en el l6bulo hepéatico derecho con contenido compatible con
mucina o hemorragia (Fig. 1).
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Fig.1.Resonancia nuclear magnética que evidencia lesion Unica a nivel del 16bulo derecho hepatico, descripta como
cistoadenoma hepético.

Antigeno carbohidrato (CA) preoperatorio 19-9 de 500 U/mL, resto de los exdmenes normales.

Frente al planteo clinico imagenoldégico de CAH, se realiza reseccion quirdrgica mediante
seccionectomia posterior derecha (segmentos 6 y 7) sin complicaciones, destacandose
minimosangrado intraoperatorio.

La paciente presenta una evolucion favorable, permaneciendo 24 horas en cuidados intermedios,
con una estadia hospitalaria total de 4 dias, asi como una excelente evolucion en el postoperatorio
alejado, permaneciendo asintomatica.

Al corte se trata de una lesion quistica tabicada, con contenido liquido (Fig.2).La histologia muestra
pared de estructura quistica revestida por epitelio cilindrico simple, mucosecretante,sin atipias.
Inmediatamente por debajo se reconoce estroma celular de tipo "ovarico", compatible con una
neoplasia quistica mucinosa hepatica.Se observan areas de la superficie epitelial
erosionada,confocos de hemorragia(Fig.3).

CA 19-9 del liquido intraquistico de 7.000.000 U/mL.

Fig.2.Imagen de la pieza de reseccion.
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Fig.3.Imagen de la microscopia, evidenciando epitelio cilindrico y estroma tipo ovarico, caracteristico de la patologia.

Discusion

El CAH actualmente denominado segiin la OMS como neoplasiaNQMH®, es un tumor quistico
benigno Eoco frecuente, representando aproximadamente el 5% de todas las lesiones quisticas del
higado.”® La lesién presentada,identifica estroma ovarico, condicién necesaria de la nueva
clasificacion.*® La antigua definicién de CAH incluia todas las lesiones quisticas revestidas por un
epitelio mucosecretor 0, menos frecuentemente, seroso’. Quigley y col. en una revisién de casos
encontraron que el 25% de los diagnosticados como CAH no presentaban estroma ovarico, por lo
que no fueron clasificados como NQMH.®

Si bien el potencial de malignizacion de los antiguamente llamados cistoadenomas ha sido
descripto®**#*%entre los 10 y 20 afios posteriores al diagnéstico). En presencia de estroma ovarico
la transformacion maligna es baja (hasta un 6%)."* Por lo que el riesgo de malignizacion estaria
vinculado a la presencia de una neoplasia intraductal papilar mucinosa.

Esto marca una diferencia con la neoplasia quistica mucinosa de pancreas, en la que el riesgo de
malignizacion alcanza hasta el 30%."

Las NQMH tipicamente se presentan en mujeres de mediana edad (aproximadamente el 85-
90%),#*>% sin embargo la edad de presentacion en nuestra paciente fue menor.

Hay pocos casos de CAH reportados en nifiosy ninguno con estroma tipo ovérico,’ no clasificando
como NQMH.

Se presentan con clinica variada e inespecificos, incluso como hallazgo imagenoldgico. Los
sintomas mas tipicos son el dolor o disconfort abdominal y una masa abdominal palpable, seguido
por nauseas, vomitos e ictericia entre otros.?>%10

Para el diagnostico preoperatorio de NQMH existen hallazgos sugerentes en la ecografia
abdominal, TC y RNM. Suelen verse como lesiones quisticas, habitualmente de gran tamafio, con
paredes irregulares, engrosadas y septos finos en su interior. La presencia de nédulos murales o
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septales, protrusiones polipoideas, componente sélido y calcificaciones son sugerentes de
malignidad.>*>*°

Otros estudios, como hepatograma, marcadores tumorales (CEA, CA 19-9) o puncién y aspiracion
del liquido del quiste no han demostrado marcada utilidad en el diagndstico de NQMH o carcinoma,
si bien el CA 19-9 del liquido y/o en suero pueden encontrarse elevados®***8como fue el caso de
nuestra paciente.

Histopatolégicamente, las NQMH suelen ser grandes y multiloculados, con septos internos y una
cépsula fibrosa de tejido conectivo delimitando todo el tumor.>***Usualmente contiene liquido
claro, pero en ocasiones puede ser mucoso espeso 0 hemorragico. Microscopicamente estin
rodeados por epitelio ctbico o cilindrico,****°mucosecretante en mayor o menor medida o incluso
de aspectoseroso.™ Entre el epitelio y la capa fibrosa se encuentra el estroma tig)o ovarico’pudiendo
ser encontrado focalmente, por lo que muestras extensas deben ser examinadas.

El tratamiento de estas lesiones debe ser quirdrgico, pudiendo realizarse enucleacion o
hepatectomia segn el caso y el nivel de sospecha de malignidad.2*®'°0tros tratamientos
conservadores como la puncién y aspiracion, marsupializacion, fenestracion e instilacion de
esclerosantes, no han mostrado buenos resultados, con altas tasas de recidiva en la evolucién.®®"°

En conclusion, 1aNQMH es una lesién quistica benigna de curso habitualmente indolente, que
afecta normalmente a mujeres de mediana edad. La literatura actualmente es algo confusa, ya que
posterior al cambio realizado por la OMS dentro del término “cistoadenoma hepético”, las
publicaciones de verdaderas NQMH son muy escasas, con menos de 300 casos reportados.
El diagndstico puede ser dificil y la confirmacion se obtiene con el resultado anatomopatoldgico. Su
dificultad diagnéstica y potencial transformacion maligna es su principal indicacion de tratamiento
quirdrgico resectivo.
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