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Hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso

J.A. Diaz-Pérez, C.A. Garcia-Ramirez, J.A. Garcia-Vera, M.A. Melo-Uribe y C.J. Uribe

Grupo de Investigacion en Patologia Estructural, Funcional y Clinica. Universidad Industrial de Santander. Bucaramanga. Colombia.

El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso es una lesién congénita extremadamente rara, con
caracteristicas macro y microscépicas que ayudan a su ficil diagnéstico; a pesar de lo anterior, se han descrito
muy pocos casos.

Presentamos el caso de una paciente de 18 afios de edad, con una masa en la regién medial de cuello, pedicu-
lada, la cual se extirpé quirdrgicamente obteniendo el diagnéstico de hamartoma mesenquimal rabdomio-

matoso.

Se analizan las caracteristicas clinicas, macroscépicas, histolégicas e inmunohistoquimicas, que permiten diagnos-
ticar esta entidad. La asociacién con anomalias congénitas, aunque poco frecuente, debe ser valorada por el clinico.

Palabras clave: anomalias cutineas, neoplasias cutineas, enfermedades de la piel y tejido conjuntivo, muiscu-

lo esquelético.

Rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma is an extremely rare congenital lesion, and very few
cases have been reported even though its macroscopic and microscopic features make diagnosis easy.
An 18-year-old woman consulted with a pedunculated mass in the medial region of her neck. The mass was
surgically removed, and rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma was diagnosed.
The clinical, macroscopic, histologic, and immunochemical characteristics that allow diagnosis of this entity are
discussed. Although association with congenital abnormalities is uncommon, this possibility should be assessed

by the clinician.

Key words: skin abnormalities, cutaneous tumors, skin and connective tissue disease, skeletal muscle.

Esta lesién congénita benigna fue descrita en forma inicial
por Hendrick en 19861, pero el término hamartoma me-
senquimal rabdomiomatoso fue empleado por primera vez
por Mills en 19892. Elgart y Patterson utilizaron en 1990 el
término hamartoma congénito de la linea media, que es
empleado en forma comun’, también es llamado hamarto-
ma mesenquimal rabdomiosarcomatoso?, hamartoma de
musculo estriado® y hamartoma de los anexos cutdneos®”.
Son lesiones cutineas, inicas o multiples, con frecuencia
polipoides, que aparecen tipicamente en la linea media*®y
poseen caracteristicas histolégicas distintivas. Estas lesio-
nes estdn compuestas por fibras de musculo estriado madu-

Correspondencia:

Julio Diaz.

Departamento de Patologia.
Facultad de Salud.

Universidad Industrial de Santander.
Cra. 32 n?229-31.

Bucaramanga. Colombia.
pat_uis@yahoo.com

Aceptado el 16 de julio de 2007.

474

ro orientado verticalmente con respecto a la piel peri-lesio-
nal, que llega a penetrar focalmente la dermis, ademds pre-
senta elementos mesenquimales como tejido adiposo, co-
nectivo, vascular sanguineo, nervioso y estructuras
anexiales cutdneas®®. A continuacién se describird un caso
de esta lesion.

Paciente de sexo femenino, de 18 afios de edad, con masa
en regién medial del cuello, pediculada, que refiere pre-
sentar esta lesion desde la infancia y niega crecimiento re-
ciente. Se realiza impresion diagnéstica de quiste braquial,
motivo por el cual es extirpada la lesién sin que se produz-
can complicaciones.

En el Servicio de Anatomia Patoldgica se recibié masa
polipoide, revestida por piel, de consistencia eldstica, que
midié 1,3 x 0,8 cm de didmetro mayor. Al corte se observé
un tumor dependiente de dermis y tejido subcutdneo, ho-
mogéneo, de aspecto carnoso y de color pardo rojizo; no
se evidenciaron quistes. La muestra quirtrgica del tumor
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Figura 1. Fotografia
de la lamina
histolégica donde se
observa la
caracteristica
polipoide de la lesion
(hematoxilina-eosina).
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Figura 2. Segmento apical de lesién donde se observa piel
delgada constituida por epidermis y dermis; se reconoce al nivel
de la dermis reticular haces de musculo esquelético dispuestos
perpendicularmente a la epidermis (hematoxilina-eosina, x4).

cutdneo fue fijada con formaldehido al 10 % y coloreada
con hematoxilina y eosina.

Histolégicamente se reconoce una lesién tumoral benig-
na polipoide de origen mesenquimal, revestida por epider-
mis y dermis, constituida por fibras de musculo esqueléti-
co, tejido adiposo maduro y tejido fibroconectivo, que se
dispone perpendicularmente a la superficie de la piel adya-
cente, extendiéndose hasta la dermis reticular. La dermis
contiene foliculos pilosos, glindulas sudoriparas y glindu-
las sebdceas (figs. 1, 2, 3 y 4). No se observa malignidad.

Discusion

El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso forma parte
de los hamartomas descritos en la regién de la cabeza y el
cuello®. Tipicamente se presenta como una lesién cutd-
nea papular, polipoide, pedunculada o en forma de cipula,
de escasos milimetros a 1-2 cm®. Las localizaciones mis
frecuentes son la zona del mentdn y la nariz, seguidas de las

Figura 3. Segmentos laterales de la lesion, en donde se
observa tumor benigno polipoide de origen mesenquimal,
revestido por epidermis y dermis, constituido por fibras de
musculo esquelético, tejido adiposo maduro y tejido
fibroconectivo. La dermis contiene foliculos pilosos, glandulas
sudoriparas y glandulas sebaceas. Hematoxilina-eosina, x4.

Figura 4. Detalle histolégico del centro de la lesion, donde se
logra apreciar tejido muscular esquelético maduro.
Hematoxilina-eosina, x10.

regiones periorbitaria, periauricular y anterior-media del
cuello>®1%11, En la busqueda realizada se encontraron
25 casos reportados de esta lesién, la mayoria de ellos en
recién nacidos y nifios; s6lo tres han sido descritos en adul-
tos (el mayor de los cuales tenia 54 afios)>. Son mis fre-
cuentes en hombres a razén de 2:1!2. Estas lesiones estdn
constituidas por musculo estriado derivado del segundo
arco branquial, y lo anterior se ha establecido por concor-
dancia con la regién anatémica donde se manifiestan, que
corresponde a los musculos ordicularis oris, platisma y orbi-
cularis oculi>"#12. Su etiologia es desconocida, pero posible-
mente se debe a una anormalidad en la migracién de los te-
jidos mesodérmicos durante la embriogénesis o a defectos
genéticos'?; se han asociado otras anomalias congénitas®®,
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como el defecto del gen (Ds)*, la secuencia de ruptura am-
niética, el sindrome de Delleman (también denominado
sindrome oculocerebrocutineo) y el complejo Goldenhar,
que incluye colobomas, ausencia de cuerpo calloso, quistes
orbitarios, quistes proencefdlicos y apéndices cutdneos y
otras anomalias que no forman parte de un sindrome cono-
cido en el momento del diagnéstico®!?%. Se ha considera-
do también como un trastorno ligado al X, lo cual explica-
ria la mayor presentacién en hombres®!2. No obstante, las
lesiones cutdneas descritas en estos sindromes con frecuen-
cia carecen de una descripcién histopatolégica adecuada
que permita relacionarlas, por lo tanto la presentacién fa-
miliar de esta lesién no ha sido documentada'?. La mayoria
de lesiones son descritas como pédpulas o pélipos>1®13, algu-
nas se pueden presentar como nédulos®® o masas sésiles'.
Estas neoplasias son casi siempre asintomdticas, no doloro-
sas, firmes, poco pigmentadas, no cambian de tamafio du-
rante su presentacion clinica y poseen la interesante pro-
piedad de contraerse espontineamente o durante los
estimulos autonémicos®!2. En el andlisis microscépico la
caracteristica distintiva es la presencia de fibras de muscu-
lo esquelético en su interior, con una orientacién perpendi-
cular a la superficie de la piel adyacente, rodeado por abun-
dante tejido conectivo rico en coldgeno!¢. La lesién se
extiende desde la dermis reticular que contiene anexos cu-
tineos, particularmente foliculos pilosos, glindulas sudori-
paras y glindulas sebdceas’®. La presencia de elementos de
tejido nervioso varia considerablemente, desde la marcada
presencia a la no identificacién®’. Se han descrito casos con
otros elementos como cartilago eldstico, focos de calcifica-
cién y presencia de centros de osificacién®. En la inmu-
nohistoquimica las fibras de tejido muscular esquelético
son positivas para actina, desmina y mioglobina'?. El diag-
néstico diferencial se realiza con el pélipo fibroepitelial, ne-
vus lipomatoso y el trago accesorio®!%1% la localizacién en
la linea media y el componente microscépico de musculo
esquelético permite una distincién entre estas lesiones.
Otros diagnésticos diferenciales que deben ser tenidos en
cuenta son los tumores primitivos como el rabdomioma fe-
tal, el hamartoma fibroso de la infancia y el hamartoma
neuromuscular (tumor benigno de Tritén)°. En cuanto al
tratamiento la escisién quirtrgica local es el recomendado,
y no se han descrito recurrencias®'.

En conclusién, presentamos un caso de hamartoma me-
senquimal rabdomiomatoso. Se analizan las caracteristicas
clinicas, macroscépicas, histolégicas e inmunohistoquimi-
cas que permiten diagnosticar esta entidad. La asociacién
con anomalias congénitas, aunque poco frecuente, debe
ser valorada por el clinico.
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