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PRESENTACION DE CASO

Hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica:
presentacion de un caso
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El hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica es un tumor benigno extremadamente raro.
Hasta el momento hay, aproximadamente, 80 casos reportados en la literatura mundial; la mayoria
se manifiesta desde el nacimiento por la presencia de una masa palpable, no dolorosa, usualmente
unilateral, en la pared toracica.

Los sintomas respiratorios son secundarios a la compresién extrinseca sobre el parénquima pulmonar
y su gravedad depende del tamafo y la localizacion de la lesién. Los hallazgos radiolégicos son
caracteristicos pero el diagnéstico definitivo es histolégico.

Describimos el caso de un paciente de cuatro meses de edad, en quien se realiz6 diagnéstico de
hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica; el paciente presentaba las manifestaciones desde
el nacimiento.

Se hace énfasis en las opciones de tratamiento, considerando el manejo expectante como una
alternativa valida por las caracteristicas benignas de este tumor, por la considerable morbilidad posterior
a grandes tratamientos quirdrgicos y por la alta probabilidad de presentar regresion espontanea.
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Chest wall mesenchymal hamartoma: a case report

Chest wall mesenchymal hamartoma is an extremely rare benign tumor. Approximately 80 cases have
been reported in the literature. Most tumors are manifested at birth with a painless palpable mass
of the chest wall, usually unilateral. Respiratory symptoms result from extrinsic compression of the
pulmonary parenchyma, and the severity of the symptoms will depend on the size and location of the
lesion. Imaging features are characteristic, but definitive diagnosis is histological. Herein, a case is
described of a four month old infant with diagnosis of chest wall mesenchymal hamartoma, manifested
at birth. Different treatment options are described, including expectations from tumor management, the
possibility of spontaneous regression, and the morbidity associated with the surgical option.
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El hamartoma mesenquimatoso de la pared costillas (2). Se han usado varios términos para

toracica constituye una lesion tumoral benigna
extremadamente rara. Corresponde a 0,03% de
los tumores Gseos primarios y, hasta la fecha,
hay, aproximadamente, 80 casos reportados en la
literatura médica (1).

Fue descrito por primera vez en 1962, como un
tumor mesodérmico benigno que se origina en las
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denominarlo: hamartoma de la pared toréacica,
hamartoma condromatoso gigante, hamartoma
cartilaginoso y hamartoma cartilaginoso vascular.
En la década de los 80 se usaba preferentemente
el término mesenquimoma, hasta 1986, cuando
Odell y Benjamin empezaron a llamarlo hamartoma
mesenquimatoso de la pared torécica, término
actualmente mas aceptado (2).

Por lo general, es evidente desde el nacimiento o
en los primeros meses de vida (3), aunque puede
identificarse incidentalmente en radiografias
toracicas en personas mayores. En una serie
de casos, se encontré que 75% de los casos se
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manifiestan antes del primer afo de vida por la
presencia de masa visible sobre la pared toracica;
sin embargo, hasta 60% pueden ser asintomaticos
(4). Los sintomas respiratorios son secundarios
a la compresién extrinseca sobre el parénquima
pulmonar y su gravedad depende del tamafio y la
localizacion de lalesion (5). La mayoria de los casos
son unilaterales, principalmente en el hemitérax
derecho, pero hay descritos casos bilaterales (6).
Tiene una relacion de hombre a mujer de 2 a 1

(7)-

Esta masa tumoral emerge de las costillas y esta
constituida por una proliferacion benigna del tejido
esquelético, con gran componente cartilaginoso
y quistes 6seos aneurismaticos secundarios, sin
invasién ni metastasis. En la histologia se observa
predominantemente tejido cartilaginoso con células
gigantes osteoclasticas, osificacion encondral y
maduracién trabecular 6sea (8).

Elhamartoma mesenquimatoso de la pared toracica
con frecuencia es errbneamente interpretado como
condrosarcoma, osteosarcoma 0 mesenquimoma
maligno, por su tendencia al crecimiento progresivo,
especialmente en el primer afo de vida, a tal punto
que, incluso, se han tratado en algunas ocasiones
con radioterapia y quimioterapia, terapias que no
han demostrado ventajas adicionales (2).

Elhamartoma mesenquimatoso de la pared toracica
se caracteriza por tener un crecimiento progresivo;
sinembargo, puede presentarregresiénespontanea
0, menos frecuentemente, sufrir una trasformacion
maligna (2). Habitualmente, el crecimiento se
detiene cerca del primer afio de vida, lo que hace
innecesario el tratamiento quirdrgico en la mayoria
de los casos (9).

El diagnostico definitivo es histolégico; sin embargo,
el hallazgo radioldégico es caracteristico: lesion
expansiva con origen en una o mas costillas, con
erosion y destruccion de las mismas y una masa
de tejidos blandos con calcificaciones burdas de
localizacion extrapleural. Con los métodos de
imaginologia por cortes se observa una masa de
origen costal, expansion 6sea, destruccién de las
costillas adyacentes y masa de tejidos blandos que
compromete desde el tejido celular subcutaneo
hasta los planos musculares mas profundos. Se
pueden observar imagenes quisticas, con nivel
liquido-liquido, por sangrado dentro de los quistes
0seos aneurismaticos secundarios. Este hallazgo
en un neonato es patognoménico de hamartoma
mesenquimatoso de la pared toracica (4).

Hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica

Presentacion del caso clinico

Se trata de un paciente de sexo masculino que
nacié por parto vaginal sin complicaciones a las
38 semanas de gestacién, con buena adaptacion
neonatal y peso adecuado para la edad. En el
examen fisico se encontr6 una masa toracica
latero-posterior derecha de 5,0 cm x 7,0 cm,
adherida a los planos profundos, dura, sin cambios
en la coloracion de la piel, y sin otros hallazgos
anormales.

Se obtuvieron radiografia de térax (figura 1), tomografia
contrastada de térax (figuras 2 y 3) y biopsia de la
lesion (figura 4).

La histologia describié una tumoracién benigna
conformada por proliferacion de componentes
heterélogos dispuestos en forma desorganizada,
constituidos por muasculo estriado, tejido
fibroconjuntivo, linfocitos, hueso maduro, cartilago
y células gigantes, hallazgos correspondientes al
hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica
(figura 4).

En su evolucion, el paciente presentd neumonia
hospitalaria en la primera semana de vida, la
cual respondié adecuadamente al tratamiento
antibiético sin requerir asistencia respiratoria ni
medicamentos inotropicos. Fue dado de alta a los
20 dias de vida en muy buenas condiciones, sin
necesidad de oxigeno domiciliario y con un plan de
seguimiento ambulatorio.

Figura 1. Radiografia de térax en la que se evidencia
deformidad de la reja costal derecha por la presencia de una
gran masa que tiene calcificacién con patréon de mineralizacion
osteoide y condroide (puntas de flecha) que, a la vez, erosiona
y distorsiona los arcos costales, con disminucién del volumen
pulmonar del mismo lado y desviacién del mediastino hacia el
lado izquierdo.
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Figura 2. Tomografia contrastada de térax. Corte axial en el
que se observa gran lesion extrapleural que destruye los arcos
costales posteriores derechos, la cual tiene componente de
tejidos blandos y calcificaciones con patrén de mineralizacion
condroide y osteoide e imagenes quisticas con niveles liquido-
liquido (asterisco), por sangrado dentro de los quistes 6seos
aneurismaticos secundarios. Hay compresién del parénquima
pulmonar adyacente y desplazamiento del mediastino hacia el
lado contrario.

Figura 3. Tomografia contrastada de térax. Reconstruccién
coronal, en la que se observa la extensiébn en sentido
longitudinal, con afectacion de casi la totalidad de la pared
toracica derecha.

Al mes de vida se hospitalizd por presentar
episodio de bronquiolitis moderada, con resultados
negativos para virus sincitial respiratorio. La
masa toracica anteriormente descrita no habia
presentado cambios con respecto al nacimiento
(figura 5a).

El manejo para este lactante seguird siendo
conservador hasta que su condicién clinica
amerite un tratamiento definitivo o su peso permita
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Figura 4. Biopsia de masa toracica que muestra la proliferacion
de componentes heterdlogos constituidos por musculo estriado,
tejido fibroconjuntivo, linfocitos, hueso maduro y cartilago.
Este material esta dispuesto en forma desorganizada y es
indicativo de hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica.
Hematoxilina eosina, 10X.

técnicas menos invasivas, como la termoablacion
con radiofrecuencia. Dadas las caracteristica
benignas de la lesion, no se realizd radioterapia ni
quimioterapia.

Al momento de terminar este manuscrito, el
paciente cumple ocho meses de vida, tiene
adecuado crecimiento y desarrollo psicomotor, no
ha vuelto a presentar sintomas respiratorios, no ha
requerido oxigeno domiciliario, la masa torécica no
ha presentado crecimiento adicional (figura 5b) y
esta en seguimiento ambulatorio por el Grupo de
Neumologia Pediéatrica.

Discusion

El hamartoma mesenquimatoso de la pared
toracica es una lesién tumoral muy rara, con pocos
casos reportados en la literatura médica (10). Se
manifiesta principalmente por una masa en la pared
torécica, con diferentes grados de compromiso

sobre la funcién respiratoria, desde el estado
asintomatico, hasta la falla respiratoria (10).

En el estudio de un nifio con masa en la pared
toracica deben considerarse, entre las opciones
etiologicas, las fracturas claviculares, las lesiones
Oseas primarias benignas (displasia fibrosa,
quiste 6seo aneurismatico, osteocondroma
y hamartoma mesenquimatoso de la pared
toracica), las lesiones éseas primarias malignas
(osteoblastoma, osteosarcoma y sarcoma de
Ewing), el teratoma maligno, el neuroblastoma
congénito y las malformaciones vasculares. Las
causas secundarias de deformidad de la pared
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A

Hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica

B

Figura 5. A. Paciente al mes de vida, que presenta una masa toracica posterior y lateral que causa deformidad de la caja torécica.
B. Paciente a los ocho meses, sin progresion del tamaro de la masa.

toracica incluyen enfermedades sistémicas como
el sindrome de Marfan, la osteopetrosis y las
displasias 6seas (11).

En afnos recientes, el uso rutinario de la ecografia
obstétrica ha incrementado la identificacion
intrauterina del hamartoma mesenquimatoso de la
pared toracica. Inicialmente en estas lesiones se
describe un periodo de rapido crecimiento que cede
posteriormente y, en ocasiones, tiene regresion
espontanea (12). La importancia del diagndstico
prenatal radica en la preparaciéon que el equipo
médico debe tener para atender estos pacientes,
anticipando la posible presencia de hipoplasia
pulmonar con sus consecuencias y, ademas, poder
ofrecerles un manejo conservador hasta obtener el
diagnéstico histoldgico definitivo y manejo segun
el caso.

Describimos el caso de un paciente con diagndstico
clinico, radioldégico e histolégico de hamartoma
mesenquimatoso de la pared toracica, con gran
extensién de la lesién tumoral, tanto intratoracica
como extratoracica, y una afectacion significativa
de los arcos costales, en quien, dada la significativa
morbilidad que podria ocasionar el tratamiento
quirdrgico, se decidié un manejo conservador de
acuerdo con su evolucién en el tiempo.

Las recomendaciones de tratamiento son variables.
Hay poca controversia respecto al tratamiento de
pacientes con hamartoma mesenquimatoso de la
pared toracica que cursa con alteracién respiratoria,
ya que ellos deben recibir manejo quirtrgico (13)
con escision completa en bloque.

La discusién se centra en el tratamiento de los
pacientes asintomaticos, ya que existe la opcién
de un manejo conservador, especialmente, en

los casos que impliquen grandes mutilaciones
quirdrgicas (8). Sin embargo, en la mayoria de
los reportes de casos publicados, se observa una
tendencia a preferir el manejo quirdrgico, lo que
se explica por la dificultad existente para distinguir
esta lesiébn de una maligna, por la posibilidad,
aunque minima, de trasformacién maligna, por su
usual crecimiento progresivo y por la correccion de
la deformidad ésea (14).

Por otro lado, algunas publicaciones cuestionan la
necesidad de someter a un paciente asintomatico
a grandes cirugias que causan morbilidad
importante, producida por la reseccion radical de
la pared toracica, con deformidad progresiva de la
misma y escoliosis secundaria a la reseccion de
un numero significativo de costillas, por el riesgo
de sangrado debido al significativo componente
vascular del tumor (15), ademas de la inestabilidad
de la pared toracica, que aumenta el riesgo de
muerte y la posibilidad de nuevo crecimiento de la
masa cuando su reseccion no es total.

La tercera opcion de tratamiento, tal vez un
poco mas prudente, sugiere que, debido a las
caracteristicas benignas de este tumor y dadas las
posibilidades de que se presente una reduccién en
su tamafo con regresion espontanea en el tiempo,
como se ha documentado en algunos casos (16),
se ha sugerido posponer el tratamiento quirdrgico
hasta cuando esté claramente indicado (17).

Otra opcion de tratamiento es la ablacion tumoral
con radiofrecuencia, una técnica poco invasiva,
en la cual se realiza ablacion localizada del tejido
patolégico, por medio de electrodos percutaneos
y con la guia de la tomografia computadorizada.
Esta técnica ha sido usada, particularmente,
en el tratamiento del osteoma osteoide vy
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del condroblastoma epifisiario y, por la similitud
histologica, se ha extendido al tratamiento del
hamartoma mesenquimatoso de la pared toracica (1).

A pesar de su alarmante apariencia, el hamartoma
mesenquimatoso de la pared toracica es una lesién
benigna que puede manejarse conservadoramente
si no hay compromiso respiratorio 0 acentuada
deformidad de la pared toracica. Para el diagnéstico
definitivo, se debe hacer una buena correlacion
entre los estudios radiolégicos y los histologicos.
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