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Resumen

La poliquistosis hepatica es una entidad infrecuente que
en su forma masiva consiste en incontables quistes hepaticos que
pueden producir una hepatomegalia gigante y sintomatica, con
desestructuracion del parénquima hepatico por la ocupacién de los
quistes e incluso desplazamiento de érganos intraabdominales. Estas
alteraciones anatdmicas pueden hacer que lesiones intraabdominales
puedan pasar desapercibidas, incluyendo lesiones malignas, a pesar
de las pruebas de imagen que se incluyen en el estudio pretrasplante.
Presentamos el caso de un paciente joven con una poliquistosis
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hepatica masiva que recibe un trasplante hepatico, detectando de
forma casual metastasis de tumor neuroendocrino en el explante
hepatico. Tras estudio mas exhaustivo para localizar el tumor
neuroendocrino primario, se detecta un tumor neuroendocrino
pancreatico para el cual el paciente inici6 tratamiento pertinente con
andlogos de somatostatina.

Palabras clave: poliquistosis hepatica, trasplante hepatico,
tumor neuroendocrino.

Abstract

The liver polycystic disease is a rare disease consisting of
multiple cysts. The massive form consists of countless cysts producing
a giant symptomatic hepatomegaly, destructuring liver parenchyma
due to the cysts and also anatomical intraabdominal changes. These
anatomical alterations can hide intraabdominal malignant lesions
in spite of imaging investigations previous to transplant. We report
the case of a patient with a massive symptomatic polycystic hepatic
disease who underwent a liver transplant, whose multilobulated
hepatomegaly hindered a pancreatic neuroendocrine tumour with
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hepatic metastases, only observed in the liver explant study. After an
extensive study to find the primary tumour, it was localized on the
pancreas, so the patient started the corresponding treatment with
somatostatin analogues.

Keywords:
neuroendocrine tumor.

liver polycystic disease, liver transplant,

Introduccion

Presentamos el caso de un paciente con una poliquistosis
hepdtica masiva con una hepatomegalia sintomdtica muy llamativa
que desplaza al resto de drganos intraabdominales. La alteracién
anatémica intraabdominal y del propio parénquima hepdtico hacen
imposible el diagndstico de un tumor neuroendocrino de pancreas con
metdstasis hepaticas, que son detectadas en el andlisis del explante
hepdtico una vez que el paciente recibe un trasplante hepatico.

Caso Clinico

Presentamos el caso de un varén de 42 afios que consulta
por distension abdominal lenta pero progresiva, detectandose en
una ecografia abdominal de rutina una llamativa hepatomegalia con
una poliquistosis hepatica masiva que ocupa la practica totalidad del
abdomen, desplazando el resto de visceras abdominales a pelvisy flanco
izquierdo. Al diagndstico el paciente presenta signos de hipertension
portal con ascitis ecografica, que es bien controlada con diuréticos
y en la endoscopia oral no se aprecian varices esofagogastricas.
El paciente no ha presentado episodios de encefalopatia hepatica
ni ha requerido ingreso hospitalario, siendo su manejo siempre
ambulatorio. Clinicamente el paciente presenta disconfort abdominal,
que alivia con paracetamol de forma ocasional. No presenta alteraciéon
del ritmo intestinal ni otros sintomas acompafantes. Se decide derivar
a la unidad de trasplante hepatico de referencia, siendo aceptado para
el mismo e incluyéndose en lista activa bajo indicaciéon especial. Tras
5 meses en lista activa finalmente es trasplantado con éxito, hallando
en la intervencidén una hepatomegalia masiva con multiples quistes de
contenido seroso y hematico sucio. En el estudio anatomopatolégico
del explante hepatico se detectan mdltiples metastasis de tumor
neuroendocrino grado Il, con inmunohistoquimica positiva para
cromogranina e indice Ki 67 del 10%.

Se procede entonces a realizar un estudio mas exhaustivo con
elfinde diagnosticar eltumor neuroendocrino primario. Analiticamente
destacan niveles elevados de cromogranina A. Se realiza estudio
endoscépico(endoscopia digestiva alta y colonoscopia) que resultan
negativos para malignidad. Se realiza SPECT-TC y Octreoscan en los
que se evidencia captacion patoldgica ésea en parrilla costal, columna
y sacro compatible con metastasis. En un nuevo TAC de abdomen se
aprecia un lesion exofitica de 18mm a nivel de istmo pancreatico no
visualizada en el estudio pretrasplante dada la alteracidon anatémica
del resto de visceras intraabdominales al encontrarse desplazadas por
el higado. Tras presentarse en comité multidisciplinar se decide iniciar
tratamiento con analogos de somatostatina , atribuyendo el tumor
neuroendocrino primario a un origen intestinal, muy posiblemente
pancreatico, encontrandose el paciente y las lesiones estables 6 meses

Figural

Corte coronal de TAC de abdomen antes del trasplante
hepatico en el que se aprecia la llamativa poliquistosis hepatica
desplazando al resto de visceras intraabdominales.

tras inicio del tratamiento.
Discusién

La poliquistosis hepatica del adulto es una enfermedad rara
caracterizada por el engrandecimiento crénico del higado debido a la
aparicion progresiva de quistes y/o aumento de los mismos'. En su
forma masiva(>15 quistes) puede llegar a producir disfuncién hepatica
o ser sintomaticos, llegando a necesitar un trasplante hepatico®.
Existe un numero relevante de tumores incidentales detectados en
los explantes hepaticos de los pacientes trasplantados, principalmente
hepatocarcinomas y colangiocarcinomas y en menor medida lesiones
metastasicas®.

En el caso presentado nos encontramos dos situaciones
particulares: por un lado, la existencia de una poliquistosis hepatica
masiva que desplaza drganos y supone una alteracion anatdmica
intraabdominal importante, y por otro, el hallazgo casual de
metastasis hepaticas de un tumor neuroendocrino grado Il en un
higado con un parénquima hepatico alterado por la ocupacién de los
quistes. La deteccidn de lesiones neoplasicas hepaticas pequeias
constituye un reto diagndstico en pacientes cirréticos, siendo aun
mas dificil su deteccién en pacientes con poliquistosis hepatica
masiva, dada la desestructuraciéon del parénquima hepatico como
ocurre en este caso. Los tumores neuroendocrinos del pancreas
se presentan con metastasis hepdticas hasta en el 75% de los
pacientes diagnosticados*. En nuestro caso no pudo objetivarse
el tumor primario mediante pruebas de imagen en el estudio
pretrasplante debido a la compresidn de 6rganos intraabdominales
por la hepatomegalia masiva. Con este caso arrojamos el debate de
la utilizacién de pruebas de imagen mas especificas para la deteccién
de malignidad (PET/Octreoscan/TAC o RMN dinamicos/ecografia
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Metdstasis hepdticas de tumor neuroendocrino como hallazgo incidental en el explante de un paciente con poliquistosis hepdtica

masiva. Lara Romero C.

avanzada con contraste) en pacientes con poliquistosis hepdtica.
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