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Objetivo docente:

Revisar los principales hallazgos de |a
Hamartomatosis Biliar Multiple
(complejos de Von - Meyenburg)
segun distintas técnicas diagnhosticas v
los posibles diagnosticos diferenciales.

Revision del tema

1. Introduccion

La Hamartomatosis Biliar Multiple (HBM) o también llamada
complejos de Von — Meyenburg son lesiones congénitas hepaticas
resultado del fallo en Ila involucion de conductos biliares
embrionarios. Por tanto, forman parte del grupo de malformaciones
de la placa ductal y se estima que la prevalencia es de

aproximadamente un 5.6%. [1,2]
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Esquema del articulo “Guo Y, Jain D, Weinreb J. Von Meyenburg Complex: Current Concepts
and Imaging Misconceptions. J Comput Assist Tomogr. 2019;43(6):846-51"
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2. ¢COmo se ven en la imagen?

Esta malformacion presenta unas caracteristicas histopatologicas
muy variables, y es por ello que, radiolégicamente tiene una
apariencia inconstante, dependiendo de su tamano, grado de
dilatacion ductal y densidad de estroma fibroso circundante. [1,2]

Pueden presentarse desde lesiones sdélidas a quisticas con
prominentes dilataciones ductales. Sin embargo, mayoritariamente
tienen un componente mixto (solido-quistico) en la region
subcapsular y periportal. [1,2]

Por lo general, varian de 1-15 mm de diametro, pero pueden medir
hasta 10 cm (llamados gigantes), que suelen producir sintomas como

dolor. [1-4]

Pero... équé tecnica de
imagen uso?
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Ecografia:
Hiperecogénicas, hipoecogénicas o anecogénicas, subcentimeétricas.

Las lesiones solidas pueden mostrar un artefacto en cola de cometa.
El higado presenta un aspecto heterogéno, que recuerda al de la

hepatopatia o al metastasico. [1,2]

Figura 1. Imagenes de ecografia donde se visualizan en el LHD nodulos
hiperecogenicos subcentimeétricos en un paciente con HBM
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Figura 2. Imagenes de ecografia de otro paciente con HBM. En la izquierda se
observa una lesidon hipoecogénica en LHD, subcapsular. En la imagen central del
mismo |lobulo se objetiva otra lesion hiperecogénica. Por ultimo, en la imagen
de la derecha se identifican los artefactos en cola de cometa de las lesiones

solidas (flecha).
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Multiples lesiones hipodensas milimétricas, de tamano uniforme vy
distribucion dispersa, sin experimentar realce central ni periférico
tras la administracion de contraste. En algunos casos se observa un
aparente realce "en anillo" periférico. [1,2]

Figura 3. Imagenes de TC abdominal con contraste en fase portal. Se
identifican lesiones hipodensas milimétricas dispersas en el parénquima

hepatico en un paciente con HBM.

Figura 4. Imagenes de TC abdominal con contraste en fase portal. Lesiones
hipodensas, de mayor tamano que el paciente anterior, y que presenta una de
ellas un realce “en anillo” periférico incompleto.
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Las lesiones son hipointensas en T1 e hiperintensas en T2, sin
presentar realce con gadolinio. [1-3]

Figura 5. Imagenes de RM. Secuencia Tl con contraste (izquierda) y T2
(derecha), donde se identifican lesiones milimétricas hipointensas sin realce en

secuencia T1 con gadolinio e hiperintesas en T2.

ColangioRM:
Es la técnica mas sensible. Multiples lesiones quisticas dispersas que

no comunican con el arbol biliar como se muestra en las imagenes
inferiores de dos pacientes con HBM. [1-3]
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3. é¢Con que patologias me puedo confundir?

El principal problema diagndstico es su
diferenciacion con otros procesos patologicos
como procesos tumorales, procesos infecciosas
(abscesos y microabscesos), enfermedad de €

Caroli.... [1,2]

En ocasiones esta patologia benigna puede ser indistinguible de |a
enfermedad metastasica hepatica, sobre todo en un paciente con
historia oncoldgica previa. Es por eso que a veces requiere biopsia.
[1-5]

Ademas, se han descrito asociaciones con algunas neoplasias, sobre
todo con el colangiocarcinoma y actualmente no existe consenso
cientifico ni guias sobre el manejo de los pacientes. [1-5]
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¢Cirugia en quistes gigantes y multiples
sintomaticos? ¢Seguimiento en los asintomaticos? Y
Si seguimos, écon que y cada cuanto tiempo?
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Son malformaciones benignas de la placa ductal, ya que los
l‘ conductos biliares no involucionan correctamente y quedan
embebidos en el estroma fibroso.

Suele ser un hallazgo incidental. Por lo general, se visualizan
como multiples lesiones hepaticas de caracteristicas quisticas

l‘ en la regidn subcapsular y periportal. Puede simular metastasis
hepaticas en pacientes con historia oncologica y a veces
requieren biopsia.

Existen casos raros en los que se asocian a colangiocarcinoma.
Actualmente no existe consenso cientifico ni guias sobre el
manejo de los pacientes. ¢Seguimiento radiologico?
¢Seguimiento bioquimico? éCirugia si es posible?
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