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RESUMEN

ACIENTE femenina de doce afios que consulta por

la aparicién de una lesién nodular en el menton,

con seis meses de evolucion, asintomatica. La

histopatologia revel6 la presencia en dermis
de fibras de musculo estriado, distribuidas al azar, entre
elementos anexiales, y componentes dérmicos normales.
Como antecedente hay una hipertrofia pilérica al nacimien-
to, corregida quirdrgicamente.

Este es el primer caso de hamartoma de musculo es-
triado publicado en Colombia y el primer caso asociado a
una anomalia de musculo liso como hipertrofia pilérica.

Palabras clave: Hamartoma, estenosis hipertréfica del
piloro, dermis.

SUMMARY

We present a case of a 12-year-old girl with a nodular
lesion on her chin, it appeared 6 months previously. Histo-
pathology examination revealed the presence skeletal
muscle fibers in reticular dermis and subcutaneous tissues
associated with normal-appearing mesenchymal elements.
She had a diagnosis of infantile hypertrophic pyloric stenosis
when she was born. For our knowledge this is the first case
publicized in Colombia and we report the association with
hypertrophic pyloric stenosis.
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INTRODUCCION

El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso (HMR) es
una rara lesién benigna hamartomatosa de la dermis y tejido
celular subcutaneo con cerca de 30 casos publicados en la
literatura. Se caracteriza por la presencia en la dermis y el
tejido subcutaneo de elementos mesenquimales, con fibras
de musculo estriado, distribuidas al azar. Fue descrito por
primera vez como hamartoma de musculo estriado, en 1986,
por Hendrick y colaboradores;! posteriormente, en 1989,
Mills le da el nombre de HMR.? Otros nombres utilizados
para la entidad son hamartoma congénito de la linea media
y hamartoma de anexos cutaneos y mesenquima. Ha sido
descrita en nifios y adultos.? Esta entidad generalmente se
observa en cabeza y cuello, con pocos casos de presen-
tacion perianal;* ha sido descrita sola o asociada a otras
anomalias como paladar hendido, colobomas, sindactilia,
sinus tirogloso y preauricular, sindrome de Delleman (ocu-
locerebro-cutaneo) consistente de colobomas, ausencia de
cuerpo calloso, quistes orbitales, quistes pro-encefalicos
y acrocordones faciales, sindrome de banda amnidtica,
implantacion baja de orejas, defectos craneofaciales, me-
ningocele y quiste dermoide.>®

En cuanto a la hipertrofia congénita del piloro, se
considera uno de los defectos mas raros del desarrollo del
estomago.” Se ha postulado como posible factor etiopa-
togénico una inervacion anormal de la capa muscular que
lleva a falla en la relajacién del musculo e incremento en
la sintesis de factores de crecimiento, con la subsiguiente
hipertrofia, hiperplasia y obstruccion.8

CASO REPORTADO

Nifia de doce afios que consulta por aparicion de n6-
dulo de 0.8 cm de diametro, localizado en el mentdn, de
6 meses de evolucién (Figura 1), asintomatico. El resto del



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatolégica

Minicasos

Figura 1. Lesion nodular en menton, de mas o menos 0.8 cm
de diametro

examen fisico es normal, el desarrollo sicomotor dentro de
limites normales, y como antecedente de importancia hiper-
trofia pilérica al nacimiento, corregida quirirgicamente.

En los cortes histopatolégicos de la lesion de mentén
se identifica piel con perfil nodular, sin compromiso epidér-
mico. En la dermis se observan multiples foliculos pilosos
de caracteristicas inmaduras, filetes neurales, glandulas
sebaceas y ecrinas, en medio de los cuales se hallan fibras
musculares estriadas de diferentes longitud y didmetro,
dispuestas al azar, que alcanzan la reticular alta y aparecen
entremezcladas con la grasa en la base lesional (Figura 2).

Figura 2. Fibras musculares estriadas en el tejido celular subcu-
taneo, entremezcladas con nervios, glandulas sebaceas, pelos
y tejido adiposo. a) HE 10x, b) coloracion con Tricromico 10x
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La coloracion con tricrémico resalta la presencia de
fibras musculares estriadas (Figura 3). Esos hallazgos fueron
compatibles con el diagndéstico de hamartoma mesenqui-
mal rabdomiomatoso (hamartoma de musculo estriado).
Tuvo como anomalia asociada la presencia al nacimiento
de hipertrofia pilérica (Figura 4), la cual fue corregida qui-
rurgicamente.

Figura 3. Haces de fibras musculares estriadas en tejido celular
subcutaneo. HE 4 x.

Figura 4. Serie gastro-
duodenal: 5 dias de vida.
Estomago dilatado, au-
sencia de paso del medio
de contraste hacia el
duodeno (75 minutos)
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DISCUSION

El hamartoma mesenquimal rabdomiomatoso es una
patologia de escasa ocurrencia, con mas o menos treinta
casos observados, este es el primero en nuestro cono-
cimiento, publicado en Colombia, y el primero asociado
a hipertrofia congénita pilérica, una anomalia de tejido
muscular liso que se presenta soélo en 3 por cada 1.000
nacimientos vivos, mas frecuente en nifios, con una propor-
cioén de 4:1.8 Esta asociacion sugiere errores embriolégicos
y/o compromiso neural en la génesis de la HMR. Aunque la
etiologia es desconocida, las posibles explicaciones inclu-
yen migracion embrionaria aberrante de tejidos derivados
del mesodermo o un defecto genético predisponente a la
formacion de hamartomas. La localizaciéon anatomica de
los casos HRM ocurre preferiblemente enla cabezay en el
cuello en donde los musculos estriados son superficiales,
que sugiere un desarrollo a partir de los musculos deriva-
dos del segundo arco branquial, como el orbicularis oris, el
platisma y el orbicularis oculi, lo cual genera una migracion
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