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Hamartoma congénito de musculo liso.
Presentacion de un caso

Dra. Angélica Beirana Palencia,” Dr. Mauricio Hernandez-Pérez,” Dr. Alberto Ramos-Garibay™

RESUMEN

El hamartoma de musculo liso congénito es unarara proliferacion benigna de haces musculares lisas localizadas en la
dermis, que generalmente se diagnostican en el periodo neonatal o en lainfancia.! Clinicamente puede presentarse como
placas con cierto grado de hipertricosis e hiperpigmentacion, simulando un nevo de Becker, por lo que se debe incluir a éste
dentro de su diagndstico diferencial 2Presentamos el caso de un hamartoma de musculo liso congénito de localizacion
facial, las consideraciones en torno ala clinicay la histopatologia, asi como un breve resumen de la literatura.

Palabras clave: Hamartoma de musculo liso, nevo de Becker, seudo signo de Darier.

ABSTRACT

A congenital smooth muscle hamartoma is a rare benign proliferation of smooth muscle bundles in dermis, that is usually
diagnosed in the neonatal period or infancy. Clinically the lesions maybe associated with hipertricosis and
hiperpigmentation resembling a Becker’s nevi, that’s why is in the differential diagnosis. We present the case of one
congenital smooth muscle hamartoma in the face, the clinical characteristics, the differential diagnosis, and a brief summary

of the literature.

Palabras clave: Smooth muscle hamartoma, Becker's Nevi, Pseudo-Darier sign.

INTRODUCCION

El hamartoma de musculo liso es una proliferacion rara
y benigna de fibras musculares lisas que generalmente
es congénita aunque se han visto casos de forma ad-
quirida. Esta malformacion se desarrolla a partir de los
musculos erectores del pelo y se considera que tiene
una frecuencia estimada de 1-2 por cada 700 recién
nacidos.®

Clinicamente es una lesion Unica constituida por una
placa indurada a la palpacion o papulas foliculares.*La
placa tiene bordes irregulares siendo levemente hiper-
cromica y puede estar cubierta de pelos, midiendo va-
rios centimetros de longitud y anchura.® Su relieve au-
menta con la friccion (seudo signo de Darier), positivo
hasta en un 50% de los casos.?

* Dermatopediatra. Jefa del Departamento de Dermatologia
Pediatrica CDP.
**  Residente 3er afio Dermatologia CDP.
***  Dermatopatologo.

Preferentemente se localiza en regién lumbar, brazo,
muslo, nalgas, abdomen y piel cabelluda. La forma difu-
sa es excepcional y es una de las causas del aspecto de
«bebe Michellin», con repliegues cutaneos mdltiples e
hipertricosis.® Las lesiones se pueden presentar al nacer
0 poco tiempo después e incluso se han comunicado
casos de aparicion en la pubertad o en la edad adulta.>”

El diagnéstico se confirma con histopatologia al en-
contrar haces de fibras musculares lisas que estan bien
delimitadas, son largos y gruesos, y se localizan en la
dermis media y profunda. Estos haces estan distribui-
dos en todas las direcciones y las glandulas sebaceas
y sudoriparas se encuentran en nimero normal.”®

CASO CLIiNICO

Paciente femenino de 6 afios de edad con una derma-
tosis localizada en la cabeza, de la cual afecta la caray
de ésta, region cigomatica izquierda. Constituida por
hiperpigmentacion, hipertricosis y leve aumento de vo-
lumen formando una placa de aproximadamente 4 x 3
cm, bordes mal definidos (Figuras 1, 2 y 3). De evolu-
cién cronica y asintomatica.
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Figura 1. Topografia en region zigomati-
ca derecha.
volumen.

Figura 4. Imagen histolégica. Se muestran numerosas fibras
musculares pequefias entre las fibras de colageno de la der-
mis (H-E 10x).

La paciente refiere que inicié desde el nacimiento con
una ligera «<mancha oscura» que posteriormente se hizo
mas evidente, con aparicion de vello en la superficie.

No contaba con otros antecedentes patolégicos
de importanciay el resto de la exploracion fisica fue
normal.

HISTOPATOLOGIA

Los cortes muestran una epidermis con capa cornea
laminar, tapones corneos, acantosis irregular a expen-
sas de los procesos interpapilares e hiperpigmentacion
de la capa basal.

En la dermis superficial, media y profunda se obser-
van numerosos fasciculos cortados que corresponden

Figura 2. Se observa hiperpigmenta-
cion, hipertricosis y discreto aumento de

Figura 3. Acercamiento de la lesién.

Figura 5. Imagen histologica. Se observan fragmentos de fi-
bras musculares sobre todo en dermis reticular (tricrémica
de Masson 4x).

afibras musculares y se disponen cerca de los foliculos
pilosos, asi como infiltrados linfocitarios perivasculares
discretos (Figuras 4y 5).

COMENTARIO

Se presenta el caso de localizacion poco habitual
de hamartoma de musculo liso confirmado por histo-
patologia.

Una de las caracteristicas de esta entidad es su evo-
lucién benigna asi como la ausencia de manifestacio-
nes sistémicas. No se han descrito la transformacion
maligna de estas lesiones, por lo que el tratamiento con-
siste en extirpacion quirdrgica en caso de lesiones pe-
guefias o la abstencion terapéutica.
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En algunos casos se han descrito disminucién de la
hiperpigmentacion y de la hipertricosis a medida que
transcurre el tiempo.

El estudio histopatologico de las lesiones es impres-
cindible para establecer el diagnéstico y diferenciarlo
de entidades como nevos melanociticos o manchas café
con leche en el caso de formas hiperpigmentadas; de
leiomiomas multiples o nevo de Becker en caso de for-
mas adquiridas con hipertricosis y en el caso de formas
congénitas con el hamartoma conjuntivo elastico o el
mastocitoma solitario (principalmente cuando el seudo
signo de Darier es positivo).
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