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Hamartoma mesenquimal
rabdomiomatoso en un lactante

Rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma
in an infant.

Miguel Angel Cardona Hernandez,! Alberto Ramos Garibay,? Bianca Eunice Lépez
Zenteno®

Resumen

ANTECEDENTES: El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso lo describieron en
1986 Hendrick y colaboradores. Hasta el dia de hoy se han reportado menos de cien
casos en la bibliograffa mundial. Son causados por la migracién anémala de tejido
mesodérmico durante la embriogénesis. El diagndstico se establece mediante estudio
histopatolégico con tinciones especiales para denotar las estructuras musculares. Entre
los diagndsticos diferenciales mas frecuentes se encuentran numerosas neoformaciones
benignas de estirpe fibrosa. El tratamiento preferido es quirdrgico.

CASO CLINICO: Paciente masculino de dos meses de edad, con neoformacién en la
extremidad inferior derecha, de la cual afectaba el pie en su borde interno en el tercio
anterior, constituida por una neoformacién exofitica de 0.3 mm, polipoide del color
de la piel, superficie lisa y brillante, base pediculada, bordes bien delimitados y no
fijo a planos profundos con estudio histolégico y tincién especial confirmatorios para
el diagndstico de hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso. La valoracién pediatrica
descarté cualquier enfermedad o sindrome asociado.

CONCLUSIONES: El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso es una neoformacién
extremadamente rara; la manifestacion en las extremidades es inusual. La relacion de
esta neoformacién con diversos sindromes y malformaciones es comtn, por lo que se
sugiere realizar un estudio extensivo y seguimiento estrecho para diagnosticar oportu-
namente alteraciones congénitas.

PALABRAS CLAVE: Hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso; embriogénesis; neo-
plasias musculares; defectos congénitos.

Abstract

BACKGROUND: Rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma was first described in
1986 by Hendrick et al. Less than one hundred cases have been reported in the world
literature. They are caused by the anomalous migration of mesodermal tissue during
embryogenesis. The diagnosis is made by histopathological confirmation, sometimes
the use of special stains is recommended to denote the muscular structures. Among the
most frequent differential diagnoses are numerous benign neoformations. Treatment is
surgical, curative by excision of the lesion.

CLINICAL CASE: A 2-month-year male infant who presented a neoformation in the lower
right extremity, it affected the foot in its internal border, constituted by an exophytic
and polypoid neoformation of 0.3 mm, of the skin color, smooth and shiny surface,
and not fixed to deep planes, which was surgically removed. The histopathological
study showed the presence of muscle fibers by Masson staining and the diagnosis was
rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma.

CONCLUSIONS: The rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma is an extremely
rare neoformation, the presentation in extremities is unusual, most of the time it goes
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unnoticed over the years, or it is removed without confirming the diagnosis. The rela-
tionship with various syndromes and malformations is common. It is suggested to carry
out an extensive study and follow-up by pediatricians to diagnose congenital alterations

in a timely manner.

KEYWORDS: Rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma; Embryogenesis; Neo-

plasms, muscle tissue; Congenital abnormalities.

ANTECEDENTES

El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso se
describio por primera vez en 1986 por Hendrick
y colaboradores. Se han reportado menos de 100
casos en la bibliografia mundial."?

En relacion con su epidemiologia no existen
datos exactos. Afecta principalmente al sexo
masculino y muestra dos picos de incidencia:
en nifos menores de tres afios y adultos entre
la cuarta y quinta décadas de la vida; no existe
relacién con factores ambientales o medica-
mentos.>?

Son lesiones asociadas con la migracion anémala
de tejido mesodérmico durante la embriogénesis,
mayormente de musculo estriado derivado del
segundo arco branquial. Se ha relacionado con
numerosas anomalias congénitas, alteraciones
en el conducto tirogloso y alteraciones oftalmi-
cas, como colobomas o quistes orbiculares.*>

Los hamartomas rabdomiomatosos afectan prin-
cipalmente la cabeza y el cuello sobre la linea
media, con afectacion de dreas que muestran fi-
bras de musculo estriado de forma superficial. La
morfologia clasica es una neoformacién exofitica
solitaria de aspecto cupuliforme o polipoide, de

base pediculada; en casos con dafo del tejido
nervioso puede haber dolor a la palpacion.>®

El diagndstico es histolégico, se aprecia dermis
que contiene haces desorganizados de fibras de
musculo estriado. Con frecuencia las fibras de
musculo estriado se alinean de forma perpen-
dicular a la epidermis conforme se acercan a
ella; pueden encontrarse cantidades variables de
estructuras anexiales, adipocitos, vasos sangui-
neos, fibras eldsticas de colageno y en algunos
casos se han reportado fibras nerviosas.”? La tin-
cién con tricromico de Masson es muy (til para
demostrar las fibras musculares; adicionalmente
puede realizarse inmunohistoquimica con actina
sarcomérica. Los diagnoésticos diferenciales cli-
nicos mas frecuentes son: acrocordones, nevo
lipomatoso, tumor de Tritén y otros hamartomas.
El tratamiento es quirdrgico, curativo mediante
la escision de la lesion.?'°

CASO CLiNICO

Paciente masculino de dos meses de edad quien
acudio a consulta con sus padres, que negaron
antecedentes patolégicos, alergias e intervencio-
nes quirdrgicas. Previamente fue valorado por
pediatria, descartando cualquier enfermedad o
sindrome asociado. Manifestaba una dermatosis
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localizada en la extremidad inferior derecha
de la cual afectaba el pie en su borde interno
en el tercio anterior, conformada por una neo-
formacion exofitica de 0.3 mm, polipoide del
color de la piel, superficie lisa y brillante, base
pediculada, bordes bien delimitados y no fijo a
planos profundos (Figura 1). Se realiz6 biopsia
por escision de la lesién. El reporte histopato-
[6gico mostré una neoformacion exofitica con
hiperqueratosis ortoqueratésica. En el espesor
de la dermis se observaron numerosas fibras
musculares, las cuales se confirmaron con la
tincion de tricromico de Masson, ademas de
la existencia de glandulas sudoriparas ecrinas
y vasos dilatados (Figura 2). Con los hallazgos
descritos se estableci6 el diagnéstico de hamar-
toma mesenquimal rabdomiomatoso.

DISCUSION

El objetivo de este caso clinico es analizar la
manifestacién inusual de esta tumoracion en un
paciente pediatrico; hasta el dia de hoy se han
reportado Gnicamente tres casos clinicos con
esta topografia; los casos previamente reporta-
dos se muestran mayormente en la cabeza, el
cuello y el tronco, con predominio de la linea
media. Posterior al estudio clinico, histolégico
e inmunohistoquimico se recomienda buscar

Figura 1. Aspecto clinico de la lesién.
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Figura 2. A. H-E 4X: neoformacion exofitica con
hiperqueratosis ortoqueratésica y acantosis irregular
moderada. B. H-E 10X: en la porcion central se obser-
van haces con células fusiformes. C. H-E 40X: fibras
musculares. D. Tricrémico de Masson: fibras positivas
con la tincién para musculo.

anomalfas congénitas asociadas. Es de suma
importancia realizar un diagnéstico diferencial
y evaluar de forma minuciosa al paciente antes
de dar un diagndstico definitivo a los padres.
Adicionalmente, pese a que hay reportes de
remisién espontanea, se recomienda el trata-
miento quirdrgico con estudio histopatolégico
para confirmacion diagnoéstica.

CONCLUSIONES

El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso es
una neoformacién benigna asociada en algunos
casos con otros sindromes y malformaciones.
Su manifestacién es rara; sin embargo, es su-
mamente importante establecer el diagndstico
y confirmar la neoformacién mediante estudio
histopatolégico, sobre todo ante la manifestacion
en topografias poco usuales.
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Fundacién para la Dermatitis Atopica (FDA) en México
Siendo la Dermatitis Atépica uno de los padecimientos mas prevalentes, cronicos en ninos, y que
requiere de explicaciones precisas y apoyo a la investigacién, para todo eso se creé la Fundacién
México. Tiene como sede el prestigiado Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria,
y lo lidera la Dra. Carola Duran McKinster, y esta conformado por su selecto grupo de especialistas.
Sus objetivos son claros y precisos: afiliacién de pacientes, dar informacién, conducir talleres, ayuda
directa a los pacientes. Su pagina web es:
http://www.fundacion-dermatitis-atopica.com.mx/

Mision y Vision de la FDA

“Su mision. Poner al alcance de los nifios mexicanos con Dermatitis Atépica y sus familiares informacion
clara, precisa y profesional sobre qué es, cémo tratar y cémo superar la enfermedad, basados en un
enfoque no sélo de salud clinica sino psicolégica y social.”

“Su visioén. Convertir a la Fundacién para la Dermatitis Atopica en la entidad de referencia mas
relevante del pais, para dirigir y orientar tanto a pacientes y familiares, como a otras entidades clinicas
y sociales que puedan identificar esta enfermedad en su entorno, a fin de brindar los cuidados clinicos
y emocionales de mds nifios con Dermatitis Atpica, para devolverles una mejor calidad de vida que
redunde en una mejor integracion y un mejor desempefio de estos pequenos en su entorno social.”
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