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Resumen

Los hamartomas mesenquimales de la pared toracica son lesiones raras que generalmente se
presentan en la infancia temprana y que se manifiestan como una masa que deforma la pared toracica
y puede acompanarse de disnea. Hasta el momento, en la literatura mundial se ha informado de
100 casos, aproximadamente. Los diferentes métodos de imagen, como la radiografia de térax, Ia
tomografia computarizada (TC) o la resonancia magnética son Utiles para realizar el diagnéstico; sin
embargo, la TC es mas Util en el diagndstico, porque logra demostrar el origen ¢seo v las calcificaciones
intralesionales. Es importante conocer las caracteristicas imaginoldgicas de este tipo de lesiones, ya
que pueden ser facilmente confundidas con un tumor maligno.

Summary

Mesenchymal hamartomas of the chest wall are extremely rare lesions that usually affect children
and newborns and whose most common manifestation is a large mass that deforms the chest wall
and can cause dyspnea. Up to this date, approximately 100 cases have been reported worldwide in
the literature. Different imaging methods such as chest X-ray, computed tomography (CT) or magnetic
resonance imaging (MRI) are useful for diagnosis; nevertheless, (T is the best in diagnostic aid because
it manages to demonstrate bony origin and intralesional calcifications. It is important to identify the
imaginological features of such lesions because they can easily be mistaken for a malignant tumor.

Caso

Se presenta el caso de un paciente de 5 afios de
edad, quien nacié con una masa en la pared toracica
derecha sin relacion con un evento traumatico previo.
El paciente no tenia ninguna patologia o antecedente
personal de importancia. Durante los primeros afios de
vida la masa creci6 lentamente y gener6 una deformi-
dad en el térax y la columna vertebral, una escoliosis
secundaria. A pesar del aumento de tamatfio de la lesion
y la deformidad, el paciente no manifestd ningun sin-
toma asociado. Se realizaron estudios imaginologicos
para la caracterizacion de la lesion.

En laradiografia de torax (figura 1) se encontraron dos
masas heterogéneas, con densidad de hueso, en el hemitdrax
derecho, que deformaban los arcos costales posteriores.

Debido a su gran tamafio, producian escoliosis
toracica de convexidad derecha con vértice en T8 y un
angulo de 22°. La tomografia computarizada (TC) de

torax (figura 2) evidencio en el hemitorax derecho dos
masas tumorales de densidad mixta con componente
solido y quistico que afectaban, principalmente, la
sexta y novena costillas, deformando estructuras adya-
centes. Las lesiones midieron 54x48 mm y 51x54 mm,
contenian calcificaciones y ademas habia compromiso
del cuerpo, pediculo y apdfisis transversa de una de
las vértebras adyacentes en el lado derecho. En la re-
sonancia magnética (RM) (figura 3) se encuentra una
lesion de origen costal de sefial mixta, con componente
quistico en el interior y realce periférico con el medio
de contraste.

En el estudio histologico de dicha masa (figura 4) se
informo una lesion benigna, constituida por proliferacion
de elementos heterdlogos conformados por musculo
estriado, tejido fibroconectivo, linfocitos, hueso maduro,
cartilago, células gigantes y material dispuesto en forma
desorganizada, concordante con un hamartoma mesen-
quimal multifocal de la pared toracica.



Figura 1. Radiografia de térax a) PA y b) oblicua: dos lesiones extrapulmonares en hemitérax derecho, heterogéneas, con calcificaciones, que comprometen y deforman
los arcos costales posteriores. Las masas disminuyen el volumen pulmonar y se acompafan de escoliosis toracica derecha.

Figura 2. Hamartoma mesenquimal en tomografia de térax plano axial ventana de hueso v tejidos blandos con reconstrucciones coronal axial y sagital:
deformidad de la caja tordcica secundaria a la lesion que destruye y deforma los arcos costales (flecha en b). La lesién presenta bordes mal definidos,
con calcificaciones y dreas de menor densidad en su interior, secundarias a quistes aneurismaticos con sangrado. En las reconstrucciones tridimensionales
(e y f) se aprecia claramente el origen costal y la deformidad escoliética que produce.
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Figura 3. a) RM imagen coronal con informacion T2, demuestra el componente quistico de alta sefial. b) Secuencia con informacién T2, componente quistico de baja
sefial. ¢) Secuencia VIBE axial con gadolinio se demuestra realce periférico del componente quistico (flecha).

Figura 4. Histopatologia. a y b) Componente mixto de cartilago maduro y dreas de hueso maduro. Disposicién desordenada de los diferentes tejidos, musculo estriado,

tejido fibroconectivo, tejido adiposo, hueso y cartilago.

Discusion

El hamartoma mesenquimal de la pared toracica es una lesion
benigna, extremadamente rara, de la cual se han encontrado alrededor
de 100 casos en la literatura mundial. Tiene una incidencia del 0,03 %
dentro de los tumores dseos primarios y su evolucion clinica agresiva,
caracteristicas radiologicas e histologicas, pueden generar confusion con
tumores malignos (1).

Ha sido denominado de diferentes formas, entre ellas, mesenquimo-
ma, osteocondroma infantil y hamartoma cartilaginoso infantil, pero fue
a partir de 1979 que los doctores McLeod y Dahlin debido a su origen
y componentes histologicos lo llamaron hamartoma mesenquimal (2).

Aparece usualmente en la infancia temprana, aunque, incidental-
mente, se han encontrado casos hasta los 60 afios de edad (3). Se cree
que su desarrollo es prenatal por lo cual ocurre tipicamente en neonatos
y lactantes, sin embargo, su deteccion depende de la velocidad de cre-
cimiento y el compromiso respiratorio asociado. Se origina a partir de
los arcos costales como una hiperplasia benigna de tejido esquelético,
caracterizada por un componente cartilaginoso prominente y cavidades
hemorragicas, las cuales son secundarias a quistes aneurismaticos 0seos.
No se han informado casos de recurrencia o metastasis después de una
reseccion quirargica completa.

Generalmente se manifiesta como una masa que deforma la pared
toracica y en ocasiones puede acompafiarse de sintomas como disnea.
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Los pacientes con grandes hamartomas mesenquimales intratoracicos
pueden tener, en raras ocasiones, compromiso respiratorio grave y fatal
(4-6). Otras lesiones se detectan de manera incidental mediante una
radiografia de térax realizada al paciente por otra causa o por sintomas
respiratorios. Tiene mayor prevalencia en hombres y comiinmente son
unilaterales, afectando con mas frecuencia el lado derecho de la pared
toracica (3,4). Cuando las lesiones son multiples suelen ser bilaterales,
y de ser multiples unilaterales, suceden con mas frecuencia en el lado
derecho. Los diferentes métodos de imagen, como la radiografia de torax,
TC o RM, son ttiles para realizar el diagnostico. Sin embargo la TC es
de mas ayuda en el diagnostico ya que logra demostrar el origen 6seo y
las calcificaciones intralesionales (4,5).

En la radiografia de torax se encuentra, como hallazgo principal,
una gran masa extrapleural, parcialmente calcificada, que se origina en
una o varias costillas y que puede generar erosion y destruccion de estas
(figura 1). En casos donde la masa es muy grande puede haber escoliosis
asociada, desplazamiento de estructuras mediastinales y del parénquima
pulmonar adyacente.

La TC es el examen de eleccion para evaluar un hamartoma me-
senquimal de la pared toracica. El hallazgo caracteristico es una masa
intratoracica con componente solido-quistico y calcificaciones (figura 2).
También pueden observarse niveles de liquido-liquido dentro de la lesion.

En las imagenes por resonancia magnética también se observa una
masa con contenido solido y quistico, la sefial del elemento quistico varia
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seglin su contenido en las imagenes obtenidas con informacion T1 y T2
(figura 3). Al igual que con las imagenes obtenidas con TC se puede
observar nivel liquido-liquido.

Entre los diagndsticos diferenciales para tener en cuenta, se encuen-
tran el sarcoma de Ewing, el tumor neuroectodérmico primitivo del
torax y el condrosarcoma de los arcos costales. Al tener presentacion
multifocal en algunos casos, puede ser confundido con linfoma, leucemia
y metastasis de neuroblastoma.

El diagnostico definitivo de esta lesion se realiza mediante estudios
histopatoldgicos en los que se encuentra una lesion con componentes
s6lido y quistico. Su componente s6lido corresponde a tejido cartilagino-
so, el cual se puede osificar intercalado con tejido mesenquimal y focos
densos de colageno (figura 4). Sus células proliferativas no tienen atipia
nuclear, lo cual es caracteristico de neoplasias malignas (6,7).

El tratamiento de eleccion es la escision en bloque de los tejidos
de la pared toracica afectado, incluyendo las costillas afectadas, pleura
subyacente, musculos intercostales y estructuras neurovasculares (8,9).
Sin embargo, hay quienes prefieren el manejo conservador en pacientes
asintomaticos, en razén a que se han encontrado casos de regresion
espontanea (aunque no en estudios controlados) y consideran como
criterio para la reseccion de la lesion, una deformidad significativa y el
compromiso respiratorio (10,11). Se ha informado de escoliosis secunda-
ria al tratamiento quirtirgico, sobre todo cuando la reseccion es de arcos
costales posteriores. Esta directamente relacionada con la cantidad de
tejido resecado (12).
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