HAMARTOMA POLIPOIDE CONGENITO ANEXIAL Y MESENQUIMAL CUTANEO
UNA ENTIDAD INFRADIAGNOSTICADA. PRESENTACION DE DOS CASOS.

D7 TG Y o o Ay .
‘7,,.3:& 2, Yuste M an ‘I:f. ez ‘ESI Rbbledo Sanchez A‘l del Carmen-Martinez S2, Santos-Briz A2,

» ‘ . Valladt S mla:P tplo jica Umversﬁarlo de Salaman(:a2 S.de Dermatologia H. Universitario de Salamanca
N YRR NS £ o
- ' Ry . : ‘IJ f"; AL Xy '.‘.'V".-;“ . g S— L o

: . . ‘ ..' -},:‘:\0 .

2
»
..
\l

- - A - ‘s.a-

INTRODUCCIC)N

| Los hamartomas cutaneos son un grupo heterogeneo de lesiones generalmente congenitas,
debidas a una alteracion durante la embriogénesis. Se formaran a expensas de la epidermis,
| dermis e hipodermis (1). Presentamos dos casos de pacientes con hamartomas de tipo polipoide
congenlto anexial y mesenqmmal cutaneo, una entidad poco frecuente e Infradiagnosticada.

Nino de 12 anos con antecedente personal de perdida auditiva secundaria a agenesia congeénita
del estribo. Derivado a consulta de Dermatologia por lesion polipoide asintomatica presente
desde el nacimiento, localizada en pared abdominal. A la exploracidon se observaba polipo de
V; aproxmadamente 0,5 cms de diametro, movil y poco adherido a planos profundos (FIg. N°1)

X S e RN 2 SR Y R

>

“ v ) R ‘ L -r ‘
Y

%:.,a R T 3

Nina de 2 dias de vida valorada en nuestra consulta por pres4entar papula en muslo derecho.
Padres negaban antecedentes personales o familiares de alteraciones genéticas, neoplasias o
lesiones similares. A la exploracion se evidenciaba lesion polipoide Unica, firme, bien circunscrita,

kasintomé\tica, gue media aproximadamente 0,3 cms de diametro. &
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El estudio histopatolégico mostro hallazgos similares en ambos
casos, consistentes en lesiones exofiticas, recubiertas por epidermis
normal, siendo esta algo acantética en el Caso N°2. Ambos casos
contenian unidades foliculo-sebaceas, glandulas ecrinas, musculo
liso, v. sanguineos y nervios (Figura 2A y 2B). El primer caso
mostraba ademas tejido adiposo central (Figura 3). El segundo caso
contenia mayor cantidad de tejido conectivo (Figura 4). Por medio de
HE asi como de tinciones con desmina se pudo descartar la
presencia de musculo estriado.

DISCUSION

Nuestros casos comparten similitudes clinicas e histopatologicas con
el hamartoma de musculo estriado (SMH), hamartoma
rabdomiomatoso mesenquimal o de la linea media; una entidad rara
con menos de 70 casos descritos (2). EI SMH se localizara en la
region facial y cervical, donde el musculo estriado suele ser
superficial (nariz, menton, region periorbitaria y cervical anterior)(2).
Histopatologicamente se caracterizara por presentar un nucleo de |
tejido fibroadiposo cubierto por epidermis normal, conteniendo |-
abundantes foliculos pilosos, glandulas sebaceas/ ecrinas, fibras
Figura N° 2A y 2B _nerviosas, vasos sanguineosy musculo estriado maduro.
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La relacion entre el HPCAM y el SMH fue descrita por Grilli y Requena, guienes

sugirieron que el termino hamartoma anexial y mesenguimal cutaneo seria una
mejor denominacion, ya que el musculo estriado observado se deberia a su
presencia en la dermis de areas faciales donde este se suelen localizar (3). En
nuestros casos no se evidenciaba presencia de musculo estriado, lo que se
explicaria a su vez por la ausencia anatomica de mdusculo estriado a nivel
superficial del abdomen y el muslo.

Por otro lado el SMH se puede presentar en el contexto de otras anormalidades
meso y ectodermicas. El paciente del Caso N° 1 presentaba una agenesia del
estribo, condicidon descrita tanto como evento aislado, asi como asociado a
malformaciones de cabeza y cuello, como son el tragus accesorio y el SMH (4).
Este hallazgo corroboraria la teoria de que los casos gque hemos presentado
serian parte del espectro clinico del SMH. Asi mismo debemos tener en cuenta
gue tanto el acrocordodn, el tragus accesorio, el hamartoma fibroso de la infancia,
asi como el nevus lipomatosus superficialis son entidades clinicas que se tendran
gue valorar al momento de realizar el diagndstico diferencial tanto clinico como

_anatomopatologico de los hamartomas polipoides congenitos cutaneos

Pd N J}.

P, CONCLUSION RN L e S R S D TS

| En resumen los hamartomas polipoides anexiales y mesenquimales congeéenitos cutaneos seran una entidad infradiagnosticada gque formara parte |.

probablemente del espectro clinico del SMH. Este cuadro debera asi mismo valorarse al momento de realizar el diagnostico diferencial con otras lesiones
.| congénitas cutaneas. Finalmente recalcamos que ante la sospecha tanto clinica como histopatolégica de esta entidad, habria que descartar la asociacion |-
3 de esta con otras anomallas congénitas, sobre todo con las anterlormente mencionadas. Y.
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