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El hamartoma congénito de musculo liso es una proliferacién benigna, ge-
neralmente solitaria del musculo liso, bastante rara y con predominancia en
varones. Se ubica por lo comun en el tronco o en la raiz de los miembros con
grado variable de pigmentacion e hipertricosis presentando en ocasiones po-
sitividad del llamado signo de pseudo Darier. Presentamos el caso de una nifia

de 2 afios de edad con una lesién en su rodilla izquierda presente desde el

nacimiento y hacemos una pequeiia revision de la bibliografia sobre el tema.
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INTRODUCCION

El hamartoma congénito de mdusculo liso (HCML)
también conocido con los nombres de hamartoma
del musculo arrector del pelo y hamartoma piloso de
musculo liso, es una proliferacién de caracter benigno,
descrita por Stoke y colaboradores. al inicio del siglo XX,
de observacion relativamente rara, con una incidencia de
1 en 2600 nacimientos' y con discreta predominancia en
varones. Se presenta al nacer en forma de un parche o
placa del color de la piel o ligeramente hiperpigmentada,
pigmentacién que en los adultos se incrementa. Puede
observarse igualmente vello prominente. Cuando hay au-
mento del vello, el nimero de pelos no esta aumentado,
pero si existe un incremento en su longitud y diametro?
Otros autores especulan que existe una relaciéon entre
la hipertricosis, incluida la densidad del pelo y la can-
tidad de haces de musculo liso? Generalmente es una
lesion tnica y sus ubicaciones preferenciales, pero no
exclusivas, son el tronco y la raiz de las extremidades*
El frotamiento de la lesion con frecuencia lleva a la con-

tracciéon del musculo liso debido a la estimulacién de los

musculos pilosos arrectores, todo lo cual determina una
elevacion e induracion y piloereccion transitorias dando
lugar al pseudo signo de Darier, recordando al signo de
Darier que se produce por liberacién de histamina de los
mastocitoss Se ha reportado este signo en forma atipica

presentandose la induracién en forma de empedrado$

El estudio histopatolégico revela una proliferaciéon al
azar de haces de musculo liso en dermis reticular sin
atipia ni actividad inflamatoria. En caso necesario se
pueden realizar pruebas de inmunohistoquimica que re-

velan positividad del musculo liso para la actina’

REPORTE DE CASO

Se trata de una paciente del sexo femenino, de dos afios
de edad, quién consulta popr presentar desde el naci-
miento una lesién en su rodilla izquierda. La madre re-
fiere que se inici6 como una papula pequeiia de 1,5 cm x

1,5 cm que luego fue creciendo lentamente. Al momento
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del examen se observa una placa con un tamafio de 5 cm
X 6 cm, algo infiltrada al tacto, color de la piel normal,

con discreta presencia de vellos. (Foto 1)

Con el diagndstico presuntivo de HCML realizamos fro-
tamiento de la lesion y se observa engrosamiento e in-
filtracion (Foto 2) asi como piloereccion (Foto 3) lo que

catalogamos como pseudo signo de Darier.

Foto 3. Pseudo signo de Darier. Se observa piloereccién (circulo pos
frotamiento).
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Con este diagndstico realizamos biopsia punch y se remite
para su estudio histopatoldgico el cual reporta: Los cortes
histolégicos muestran piel con leve hiperqueratosis y refor-
zamiento de la granulosa. La dermis muestra proliferacion
de fibras colagenas. Se observan un foliculo piloso y mus-
culos erectores del pelo en disposicion irregular. La proli-
feracion de fibras colagenas se profundiza a la hipodermis

estando en contacto con el borde de seccion. (Fotos 4y 5)

Foto 4. Histopatologia que permite observar las alteraciones repor-
tadas anteriormente.

Foto 5. Histopatologia anterior con mayor aumento.
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DIAGNOSTICO

Hamartoma de Musculo Liso

CONCLUSION

El HCML es un cuadro congénito o adquirido, cuyo diag-
nostico es esencialmente clinico e histopatoldgico, si
bien la dermatoscopia aparece actualmente como apoyo
especialmente en la visualizacion de los vellos y aper-
turas foliculares prominentes y para comprobar los
mismos aspectos luego del frotamiento para observar el

pseudo signo de Darier?

Anteriormente hemos indicado que los sitios preferen-
ciales de ubicacion eran el tronco y la raiz de los miembros,
sin embargo, se reportan otras areas de aparicién como

son la lengua,® cara,” tobillo,* cuero cabelludo*

Las formas clinicas del HCML incluyen la cldsica, que ya
hemos citado, la forma pdpulo- folicular que se presenta
con multiples papulas del color de la piel que pueden
unirse para formar placas de forma irregular y final-

mente, una forma mixta combinando las dos anteriores

Generalmente es una sola lesién pero se reportan locali-
zaciones multiples Usualmente su tamafio oscila entre
2y 5 cm, sin embargo a veces pueden alcanzar didmetros

que llegan a 15-20 cm* o incluso gigantes

Reportamos este caso por parecernos que es una patologia
de no tan frecuente observacion y cuyo apropiado conoci-
miento permite un diagndstico clinico y su comprobacién

histopatolégica final.
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