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Hamartoma mioepitelial gastroduodenal

Dres.

Se realiza una hmitada rewvision bibliografica
sobre los Hamartomas Micepiteliales gastroduode-
nales, con el concepto aprendido del Prof. dJuan
Francisco Cassinelli que unifica los pancreas he-
terotépicos, los adenomas brunnerianos y las for-
mas intermedias.

Sc presentan 3 casos dempstrativos: dos loca-
I'zaciones gdstricas submucosas y una dob!c le-
sion gastrica y duodenal.

La lesion fundamental es un pequeiio nodulo
tumoriforme formado per focos ectopicos de te-
jido glandular y ductal, en un estroma de miscu-
Io liso, resultante de un error ontogénico ain no
precisado. Las manifestaciones clinicas son muy
variables, siendo !a mayeria asintomaticos. Ra-
diologicamente suelen dar una pequeiita imagen
lacunar ovoidea, a veces con una umbilicaciéon
central. Il tratamiento aconsejado es la exéresis
local, bajo control histopatolégico intraoperatorio.

Palabras clave (Key words, Mots clés) MEDLARS:
Hamartoma/pathology, surgery. Gastrointestinal neo-
plasms.

Cuando en el informe anatomopatolégico de
una pieza de gastrectomia recibimos el diag-
nostico de “hamartoma mioepitelial’’ nos senti-
mos movidos a la investigaciéon casuistica y bi-
bliografica (20).

El término hamartoma fue creado por Al-
brecht en 1904 para designar las malformacio-
nes tumoriformes en las cuales ocurre solamen-
te una mezcla anormal de los componentes
riormales del érgano (6).

Clarke en 1940 (8), patdlogo, Director de la
Clinica de Tumores en Rhode Island, denomi-
né¢ “hamartoma mioepitelial” a masas nodula-
res de aspecto tumoriforme y compuestas de
musculo liso y elementos epiteliales, ocasional-
mente halladas en distintos sitios del tubo di-
gestivo.

Borst en el Tratado de Anatomia Patoldgica
de Aschoff, en el capitulo de generalidades
sobre tumores dice: No pueden considerarse
tumores: ... b) Las anomalias locales de los 6r-
ganos o sistemas sin un exceso autonomo del
crecimiento: 19) los defectos en la constitu-
cion tisular de un punto determinado (mezcla
tisular defectuoza, hamartos); 29) las separa-
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ciones o desplazamientos de rudimentos orga-
nicos o tisulares (coristos, yo separo)... Pero
cuando estas anomalias tisulares aparecen en
forma hiperplastica adquiriendo por ello un
aspecto que recuerda al de los tumores, pue-
den recibir ¢l calificativo de hamartomas y
coristomas, poniendo de manifiesto su afinidad
con los tumores genuinos.

El Profesor Juan Francisco Cassinelli mane-
j¢ estos conceptos en el diagndstico de peque-
nas formaciones nodulares localizadas mas fre-
cuentemente en el canal antropilérico y en la
primcra porcién del duodeno, que recibia en
piezas operatorias de gastrectomia. Su interés
académico era contribuir a unificar el criterio
en relacién con otras nomenclaturas tales co-
mo adenomas brunnerianos, pancreas aberrante
o heterotopico, en relacion con otras formas
intermedias como las que hoy presentamos; y
sobre todo contribuir a difundir su conocimien-
toe, el diagnéstico preoperatorio y el diagnos-
tico operatorio para evitar amplias resecciones
que parecen y resultan excesivas en la mayo-
ria de los casos.

CONSIDERACIONES PATOLOGICAS

El hecho morfolégico fundamental es la exis-
tencia de un pequefio nédulo tumoriforme cons-
tituido por focos ectépicos de tejido glandular
y ductal en un estroma de miuzculo liso.

Klob en 1859 hace el primsr diagnoéstico
histolégico de pancreas aberrante o acceso-
rio (10, 20). Magnus en 1903 hace la primera
descripcion de 5 adenomiomas en piczas de
autopsia (10, 14).

En la mayoria de los casos estos nodulos
presentan acinos y ductos pancreaticos. Del
Valle (6) describe 4 formas histolégicas de
pancreas abcrrante: 1) con todos los elemen-
tos del pancreas normal; 2) faltan los islotes
de Langherans; 3) tienen solo canales excre-
tores; 4) solamente islotes de Langherans y
canales excretores. Hay una amplia gama de
estructuras intermedias con glandulas de tipo
pilorico y en otro extremo glandulas de Brun-
ner y ausencia de elementos pancreaticos.

La nomenclatura estrictamente morfoldgica
pretendié separar estos distintds tipos estructu-
rales, pero resulta cada vez mas claro que esta
distincién era puramente artificial y que debe
existir un comin denominador en un error
ontogenético atin no precisado (10). En 1861



Zenker explicaba el origen del pancreas abe-
rrante por el aislamiento de un pequeno frag-
mento del primitivo diverticulo pancreatico en
formacion. En 1927 Taylor sugiere la hetero-
topia congénita del endodermo primitivo con
capacidad para diferenciarse en muchas estruc-
turas. Esta ultima teoria explica las localiza-
ciones alejadas (intestino, peritoneo, bazo) pero
scbre todo explica la amplia variedad estruc-
tural y las formas intermedias (20).

El estroma muscular liso se presenta en pro-
porciones variables sugiriendo tres hipdtesis:
serd el musculo normal invadido, desplazado
y arrastrado por el crecimiento aberrante?;
corresponderda a una estimulacién o reaccién
secundaria de las bandas musculares que ro-
dean los elementos glandulares?; o puede ser
también un error ontogenético dcl propio
musculo? (6,8,10).

El leiomioma gastrico es el tumor benigno
méas frecuente (17). Hay formas que por su
topografia, tamafo, manifestaciones clinicas y
radiolégicas puede superponcrse al hamartoma.
Es frecuente que tales leiomiomas presenten
cavidades seudoquisticas que sugieren la po-
sibilidad de identificarlos con los hamartomas
por necrosis y lisis de los elementos glandula-
res caracteristicos.

Clarke (8) incluye 8 casos de hamartoma
€n su trabajo para ilustrar su estructura esen-
cial y mostrar las variaciones histolégicas que
llevan a la confusién en su descripciéon y cla-
sificacion.

Cimmino (7) contribuye a aclarar el con-
cepto de adenomiosis en el tubo digestivo y
su relaciéon con el pancreas aberrante: con-
cuerda que hay una amplia gama de presen-
tacién desde la forma pancreatica hasta la
brunneriana pasando por multiples etapas mi-
croscépicas intermedias.

Remine (18) hace una revisiéon de 6 casos
quirargicos de la Clinica Mayo, de hamartomas
brunnerianos: dice que faltan los rasgos de
un verdadero neoplasma porque no estad en-
capsulado, no hay demarcaciéon con los ele-
mentos anatémicos normales y tiene estructu-
ras anatémicas normales.

El pancreas aberrante es ampliamente <co-
r.ocido en todo el tubo digestivo: en 9 series
autépsicas se hallé una incidencia del 1 %
(9,10). La mayoria de los casos se encuen-
tran en el gastroduodeno 65 %; 15-25 % se
encuentran en diverticulos digestivos y €l res-
to en delgado, mesenterio, epiplén, bazo, higa-
do, vesicula, ete. (14).

En el gastroduodeno se localiza preferente-
mente en el canal antropilérico a menos de
6 cm. del piloro, sobre la gran curva o €en
la pared posterior del duodeno sobre el angu-
lo 1-2. Alcanza un tamano de hasta 4 cm.
Estd generalmente recubierto de mucosa nor-
mal y a veces presenta una umbilicacién api-
cal de valor diagnostico.

Al corte se presenta como un nédulo intra-
mural de localizacién variable: 60 % en la
stibmucosa; 25 % entre las capas musculares;
Yy 4.% en la subserosa. Es una masa ovoide,
cirtunscripta, no encapsulada, firme; puede
aparecer lobulada o de aspecto microquistico;
cclor marrén oscuro en las bandas musculares
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y amarillenta o blanca en los elementos glan-
culares.

En nuestro medio Ardao y Aguiar (1) pre-
sentan dos casos de adenomatosis gastrica. El
segundo caso de 43 anos definido como un
adenoma brunneriano puede ser incluido en
esta patologia que llamamos hamartoma: tie-
ne la estructura muscular que los autores in-
terpretan como resultado de la disociacién
provocada por el tumor; y ademas la topogra-
fia caracteristica.

Bortagaray (4) presenta un caso de péan-
creas aberrante que en su estructura presenta
algunas areas formadas por tubos indiferen-
ciados que le dan el aspecto de los llamados
adenomiomas.

Bosch (5) encuentra una forma pancreatica
con ausencia de elementos insulares. Bada-
no (2) encuentra un tipo brunneriano en el
duodeno. Zagia (21) encuentra una forma
pancreatica completa en un diverticulo de
Meckel. Mesa (15) describe una forma poli-
posa antral.

CONSIDERACIONES CLINICAS

La sintomatologia nunca es especifica. La
mayoria de los casos son hallazgos de autop-
siz o de laparotomias. Las formas sintomati-
cas presentan dolor variable en su topogra-
fia y en su evolucién. Algunos casos se ma-
nifiestan por un sindrome pilérico o por he-
niorragias digestivas.

Las formas pancreaticas pueden sufrir todos
los procesos patoldgicos del mismo pancreas:
la pancreatitis aguda podria ser el origen de
una hemorragia; puede ocurrir hiperinsulinis-
1m0; segin Remine nunca se observé transfor-
macién maligna pero Nicholson habria seha-
lado un caso de carcinoma (10).

Es indudablemente la clinica y la radiologia
lIo que aconseja mantener la unidad de criterio
frente a este proceso patoldgico.

Los carecteres radioldgicos son comunes a
todos los tumores gastricos benignos (10, 22).
Las formaciones muy pequenas pueden no ser
visibles. En general tienen un crecimiento
endogeno y se traducen por una falta de re-
1lleno en la luz géastrica: imagen lacunar tipica
ovoide, bien circunscripta, contornos regulares
y nitidos; de topografia y tamano caracteris-
ticos; con pliegues de configuraciéon, flaccidez
y grosor normales; con tonicidad y peristaltis-
mo normales; y que permanecen invariables
en estudios repetidos. En general no se pue-
den diferenciar del pélipo simple y/o del leio-
mioma. La presencia de una umbilicacién
apical senalada por Benner y a veces una ima-
gen ductal radiando del vértice fueron consi-
ceradas como rasgos patognomoénicos del pan-
creas aberrante pero Cimmino (7) demostré
aue era un rasgo genérico de todos los ha-
martomas e incluso puede estar presente en
los leiomiomas.

L& endoscopia mostrard una masa o eleva-
cion hemisférica o coénica, recubierta de mu-
cosa sana; con una umbilicacién apical que
corresponde a una simple invaginacién de la
mucosa normal.



HAMARTOMA MIOEPITELIAL GASTRODUODENAL

TRATAMIENTO

La mayoria de los autores proponen la re-
seccion limitada bajo control anatomopatologi-
co intraoperatorio (7,10, 11, 14, 15, 16,18). En
€l caso de operaciones intrahemorragicas pue-
de plantearse la duda sobre el verdadero ori-
gen de la hemorragia y en consecuencia estar
indicada una gastrectomia. Es la situacién del
caso de Bosch (5) que reproduce Larghero (13):
al hacer la inspeccién por gastrotomia se en-
contré6 una mucosa antral muy congestiva lo
que llevé a la indicaciéon de la gastrectomia.

CASUISTICA

Caso I.— Reg.: 315.264; D.C.; varon, 58 afos.

Antecedentes de etilismo y dispepsia caracterizada
por ardor epigastrico datando de 10 afios. Desde hace
unos dos meses exacerbacion de su sufrimiento y en
la ultima semana melenas repetidas,

Ingresa 10-marzo-1971 por persistencia de las mele-
nas y repercusion anémica: mareos, debilidad, sudora-
ciéon. Al examen: palidez cutaneomucosa; taquicardia
sin descompensacién cardiocirculatoria; resto: sin par-
ticularidades.

Laboratorio: hematocrito 26 9,; hemoglobina 55 %;
lcucocitosis 10.800; urea 0,90.

Estudio radiolégico de gastroduodeno: se hace diag-
nostico de ulcus géastrico de gran curva.

A las 48 horas del ingreso, teniendo en cuenta la
persistencia de la hemorragia, se decide operacién de
urgencia.

Operacién: 12-marzo-71: Dr. R. Puig: se comprue-
ba lesién orgénica sobre la gran curva del canal an-
tropilérico a unos 5 cm. del piloro; adenopatia subpi-
lérica en el meso gastrocélico; duodeno sin lesiones;
contenido hematico en el delgado; diverticulosis colo-
rica extensa. Se practica gastropiloroduodenectomia
parcial, resecando la mitad derecha del epiplén gas-
trocolico que contiene la adenopatia, Se reconstruye
el transito por gastroenteroanastomosis oral parcial,
transmesocélica. Al abrir la pieza se comprueba un
pequerio nédulo sobre la gran curva, aparentemente
ulcerado, pero que llama la atenciéon porque no invade
e: plano muscular.

Evolucién: sin incidentes ni complicaciones; se otor-
ga el alta al 7° dia en buenas condiciones.

F1c. 1.— Corte transversal de la pared géastrica en la

zona de la lesion del caso I. La flecha indica la zona

de la umbilicacién del nédulo parietal con un sector

ulcerado, criptico. Se observa el ensanchamiento de la

submucosa que presenta pequerias cavidades de aspec-
to microquistico. H.E. 3 x.

F1c. 2.— Corte transversal de la pared gastrica en la
zena de la lesion del caso III. En la pared muscular
ergrosada la flecha indica dos pequefias cavidades
quisticas separadas por un delgado tabique, Por enci-
ma de esa area, la submucosa ensanchada, contiene el
resto de la proliferacion hamartomatosa que levanta
moderadamente la mucosa. HE. 3 x.

Anatomia Patolégica: N. J. Reissenweber: Se obser-
va un pequefio nédulo gastrico, submucoso, con la to-
pografia sefialada en el protocolo quirurgico, que mide
3 cmts. de diadmetro. Produce un levantamiento neto
de la mucosa presentando en la zona apical una um-
bilicacién de casi 1 cmt, de didmetro. Al corte es elas-
tico, microquistico y no interrumpe el plano muscular
del que es independiente (Fig. 1). Se corrobora la
existencia de tres gruesas adenopatias en el epiplén
gastrocodlico.

Histolégicamente el nédulo estd formado por peque-
nac cavidades recubiertas de epitelio de tipo gastroide,
rodeadas de mdusculo liso (Fig. 6), con glandulas de
tipo pilérico o brunnerianas (Figs. 4 y 7) y nédulos
de tejido pancreatico exécrino (Fig. 4). Todos los te-
jidos estdn bien diferenciados llamando la atenciéon su
disposicion anormal y entremezclada (desordenamien-
to estructural).

La umbilicaciéon superficial presenta en el fondo de
una cripta varias microulceraciones (Figs. 1 y 3) re-
cubiertas de fibrina y tejido de granulaciéon joven. Esa
umbilicacién superficial y las microulceraciones expli-
carian la imagen radiolégica sefialando ademaés el ori-
gen del sangrado digestivo,

Los ganglios linfaticos hipertréficos yuxtatumorales
muestran unicamente hipertrofia e hiperplasia reticu-
lchistiocitaria reaccional, simple. En suma: correspon-
de a un hamartoma géastrico mioepitelial, localizado en
le submucosa.

Caso II.— Reg.: 212.087; C.C.; mujer; 66 afos.

Antecedentes de dispepsia caracterizada por epigas-
tralgia datando de 8 meses; a veces diarreas; adelga-
zamiento moderado. Al examen: hipertensiéon, obesidad,
hernia umbilical pequenia.

Estudio radiolégico de gastroduodeno: iragen de
lesién organica antral sobre la gran curva, Colangio-
grafia intravenosa: litiasis vesicular.

Gastroscopia: no llega a visualizar la lesién com-
probada radiolégicamente.

Quimismo géstrico: normoclorhidria.

Operacién: 18-agosto-67: Dr. R. Gary: se comprue-
ba la lesion organica sobre la gran curva antral; ade-
nopatias subpildricas. Se realiza gastropiloroduodenec-
tcmia parcial.

Anatomia Patolégica: Dr. J. F. Cassinelli: pequefio
nodulo ubicado en la submucosa constituido por areas
de tejido pancreatico exoécrino bien diferenciado con
conductos dilatados microquisticos; otras cavidades glan-
duliformes de tipo antral; conjunto desordenado, entre-
mezclado con anillos y bandas de tejido muscular liso.
En suma: corresponde a un hamartoma gastrico mio-
epitelial submucoso.
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F1G. 3.— Corte histolégico de la microulceracién del caso i. La flecha indica el comienzo de la ulceracion que
tiene un grueso fondo necrético. H.E. 60 x, Fic. 4.— Corte histolégico del hamartoma del caso I mostrando
lobulillos de péancreas exoécrino y abundantes glandulas brunnerianas. H.E. 60 x. Fic. 5.— Corte histolégico del
tabique sefialado por la flecha en la figura 2. Ambas caras estdn revestidas por un epitelio cilindrico-cubico,
gastroide, El musculo liso en el sector mis delgado muestra discreta esclerosis y exudado linfomonocitario.
H.E. 60 x. Fic. 6.—Imagen histolégica correspondiente al caso I. Se observan las cavidades microquisticas re-
vestidas por epitelio de aspecto gastroide rodeadas por musculo liso dispuesto concéntricamente a las mismas.
H.E. 60 x.
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Fic. 7.— Un detalle a mayor aumento del mismo sector que la figura anterior. E1 musculo liso presenta una
estructura y disposicién algo desordenada en varias areas. Tricréomico de Cajal-Gallego, 240 x. Fic. 8.— Corte
del tejido pancreatico del nédulo duodenal del caso III. Se observa la arquitectura tipica del o6rgano normal
indicando la flecha un conducto excretor de pequefio diametro, No se observan elementos endécrinos. H. E.
400 x. Fic. 9.— Un corte del hamartoma del caso III mostrando un tabique revestido en una de sus caras por
un epitelio seudoestratificado gastroide, mientras que la otra cara presenta un epitelio poliestratificado plano-
cubico, similar a los epitelios de origen urotelial. H.E. 240 x. Fi16. 10.— Corte del hamartoma del caso III mos-
trando la presencia sectorial de epitelio cilindrico de tipo intestinal con evidentes células caliciformes. H.E. 400 x.



Caso III.— Reg.: 116.659; P.B.; vardn; 52 arios.

Antecedentes de sindrome ulceroso datando de 5
afios. Hace tres meses hemorragia digestiva (melenas)
grave, con anemia aguda, por lo que estuvo internado
eri el Hospital Maciel en Servicio de Medicina.

Actualmente ingresa en empuje doloroso, con vé-
mitos.

Al examen: no hay elementos para serialar.

Estudio radiolégico de gastroduodeno: bulbo duode-
r.al deformado de aspecto ulceroso; diverticulo de se-
gunda porciéon de duodeno.

Colecistografia: normal.

Quimismo gastrico: moderada hiperclorhidria.

Operacion: 21-enero-1960. Dr. Rodriguez de Vecchi;
a nivel de la gran curva antral se comprueba pequefia
tumoracién que impresiona como un pélipo; intensa
periduodenitis: gran ulcera en la segunda porcion del
drodeno; en la parte distal de la primera porcién otro
pequerio nédulo. Se practica gastropiloroduodenectomia
parcial, realizando la seccién a la altura de la segunda
porcién; cierre duodenal dificil; gastroenteroanastomo-
sis oral total transmesocolica.

Evolucidon: sin incidentes; alta al 12¢ dia en buenas
condiciones.

Anatomia Patolégica: Dr. J. F. Cassinelli: El1 ndédulo
gastrico estd formado por lobulillos, canales y micro-
suistes de tipo pancreatico sumandose glandulas de tipo
Lrunneriano y bandas de musculo liso, Las cavidades
nc so6lo aparecen en la submucosa sino que también
se encuentran en la muscular hipertréfica subyacente
(Fig. 2). En esta ultima se observan dos de mayor
tamarfo, revestidas por un epitelio monoestratificado
cilindrico o cubico, separadas por un tabique muscular
que presenta a ese nivel discretas alteraciones (fibro-
sis inicial, exudado escaso de tipo linfomonocitario)
(Fig. 5). Esa continuidad explica la fijacién del noé-
dulo al plano muscular profundo.

Si bien predomina el epitelio de tipo gastroide en
algunos sectores se encuentra un revestimiento seme-
jante al del intestino delgado, con células caliciformes
(Fig. 10) apareciendo en un sector incluso epitelio po-
liestratificado plano (Fig. 9).

El nédulo duodenal estad formado por glandula pan-
creatica lobulillada, con canales hipertréficos y surcada
por bandas de musculo liso. El tejido pancreatico esta
bien diferenciado observandose los conductos excreto-
res iniciales bien constituidos (Fig. 8), No aparecen
islotes de Langerhans.

En suma: doble hamartoma mioepitelial gastrico y
duodenal; éste Ultimo con estructura exclusivamente
pancreatica, corresponde a un pancreas accesorio.

RESUME
Hamartoma myo-épithélial gastroduodénal

Révision partielle de la bibliographie des Hamarto-
mas Myoépithéliaux gastroduodénaux, sur la base du
concept inspiré par le Prof. Juan Francisco Cassinelli
qui unifie les pancréas hétérotopiques, les adénomes
brunneriens et les formes intermédiaires.

Présentation de 3 cas démonstratifs: deux localisa-
ticns gastriques sub-muqueuses et une double lésion
gastrique et duodénale. La lésion fondamentale est un
petit nodule tumoriforme constitué par des foyers ec-
tcpiques de tissu glandulaire et ductal, dans un stroma
de muscle lisse, dG a une erreur ontogénique non en-
sLore précisée. Les manifestations cliniques sont tres
variables et la plupart sont asymptomatiques. La ra-
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diologie donne habituellement une petite image lacu-
neire ovoide, parfois avec ombilication centrale. Le
traitement conseillé est l'exérése locale, sous contrdle
histopathologique intra-opératoire.

SUMMARY
Gastroducdenal mioepithelial hamartoma.

A brief selection of bibliographical material was
made on the subject of gastroduodenal mioepithelial
hamartomas, bearing in mind Prof Juan Francisco Cas-
sinelli's teaching which associates heterotopic pancreas.
Brunnerian adenomas and their intermediate forms.

Three cases are described: two localized submucous
gastric lesions and one double gastric and duodenal
lesion.

“The fundamental lesion is a small tumorlike nodule
composed of ectopic focus of glandular and ductal tis-
sue in a smooth muscle stroma, resulting from an
undetermined development anomaly. Many cases are
asymptomatic and the clinical symptoms are variable.
X-Rays usually show a small ovoidal lacunar appea-
rance, often with central umbilication. The treatment
recommended is local removal, under histopathological
peroperative control.
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