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INTRODUCCIÓN

La primera descripción de esta fibromatosis con los
característicos cuerpos de inclusión, así como la
presentación clínica con lesiones nodulares en de-

RESUMEN

La fibromatosis con cuerpos de inclusión, también conocida
como fibromatosis digital infantil, es una proliferación benigna
de fibroblastos y miofibroblastos que se presenta típicamente en
la superficie dorsal en dedos de manos y pies en niños pequeños.
El nombre se debe a las inclusiones intracitoplásmicas que se en-
cuentran en algunas de las células de la lesión. Es un tumor poco
frecuente. El nódulo por lo común mide menos de 2 cm de diáme-
tro; la recurrencia es de 50% aproximadamente; puede afectar más
de un dedo en forma sincrónica o asincrónica y algunos de ellos
pueden mostrar regresión espontánea. Presentamos el caso de un
niño de 10 años de edad con un nódulo no doloroso en el dedo anu-
lar derecho, de 1.5 cm de diámetro, el cual fue extirpado mediante
cirugía. El estudio histopatológico mostró una proliferación fuso-
celular en fascículos con cantidad variable de colágena extracelu-
lar. El dato diagnóstico fue la presencia de inclusiones citoplásmi-
cas eosinófilas y esféricas que mostraron tinción variable con acti-
na; la ultraestructura tuvo la típica apariencia granular y filamento-
sa de actina. Cuatro meses después desarrolló otro tumor en el dedo
meñique de la mano derecha que también fue tratado quirúrgica-
mente. Este caso mostró la localización y evolución típicas de esta
peculiar fibromatosis con cuerpos de inclusión en un niño.

Palabras clave: Fibromatosis, fibromatosis digital infantil,
fibromatosis por cuerpos de inclusión,
fibroma digital infantil, tumor de Reye.

ABSTRACT

Inclusion body fibromatosis, so-called infantile digital fibromato-
sis is a benign proliferation of fibroblastic and myofibroblastic
cells that typically occur on the dorsal aspect of digits of hand and
feet of young children. It is named for the intracytoplasmic inclu-
sions that are detected in some of the lesional cells. It is a rare tu-
mor, the nodule usually is less than 2.0 cm in diameter, local recur-
rence occurs in about 50% of cases. More than one digit may be
affected synchronously and asynchronously, and some of them re-
gress spontaneously. A ten-year-old boy was seen with a painless
tumor on the rigth ring finger, measuring 1.5 cm, and it was surgi-
cally removed. The histopathological findings showed a spindle
cells proliferation in fascicles associated with varying amounts of
extracellular collagen. The diagnostic feature was the presence of
intracytoplasmic, eosinophilic spherical inclusions with variable
staining for actin, and the ultrastructure showed a granular and
filamentous appearance, typical of actin filaments. Four months
later the patient develop another tumor on the little finger of the
right hand that was also surgically removed too. This patient
showed the typical localization and evolution of this particular fi-
bromatosis with inclusion body in a child.

Key words: Fibromatosis, infantile digital fibromatosis,
inclusion body fibromatosis,
infantile digital fibroma, Reye’s tumor.

dos de lactantes y con tendencia a recurrir, la hizo
Reye en 1965.1 La mayoría de los casos se presen-
tan en los primeros tres años de edad y con mayor
frecuencia durante el primer año de vida. Estos nó-
dulos generalmente no exceden los 2 cm de diáme-
tro, no son dolorosos, se presentan en la falange
distal o media de los dedos de manos y pies; el
dedo pulgar de la mano o el primer dedo del pie se
ven afectados muy ocasionalmente.2 Algunos infor-
mes refieren una presentación incluso desde el na-
cimiento (congénitos),3 otros la registran en niños
de edad escolar y adolescentes,4 y ocasionalmente
en adultos.5 La recurrencia puede alcanzar cifras de
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hasta 50-60%. Aunque el segundo tumor por lo ge-
neral se desarrolla en un dedo adyacente, con fre-
cuencia aparece en el mismo sitio a las pocas sema-
nas o meses después de la exéresis inicial. En algu-
nos pacientes puede haber más de un nódulo, ya sea
en forma sincrónica o asincrónica.6

Se han referidos algunos casos que presentaron
regresión espontánea,7 como en tres niños de entre
cuatro meses y tres años de edad, diagnosticados en
el Instituto Nacional de Pediatría.8

Existen escasos informes sobre fibromatosis con
cuerpos de inclusión (FCI) con presentación extradi-
gital en adultos.9,10

Aunque las inclusiones citoplásmicas caracterizan
a este tipo de fibromatosis, no son exclusivas de esta
enfermedad, ya que se han encontrado en otras enti-
dades histopatológicas, como en un caso de pólipo
endocervical atípico11 y en otros dos con tumor filo-
des de la glándula mamaria.12

Por todo esto, en la clasificación de tumores de
partes blandas de la Organización Mundial de la Sa-
lud se prefiere designar a este tumor como fibroma-
tosis con cuerpos de inclusión, que hace énfasis en
las características histopatológicas, ya que la presen-
tación clínica, aunque predominantemente es digital
e infantil, puede tener variaciones en cuanto a la lo-
calización y a la edad.13

Se presenta el caso de un escolar con fibromatosis
con cuerpos de inclusión en la falange distal del
dedo anular derecho y que posteriormente desarrolló
otro nódulo en el dedo meñique derecho.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente de 10 años de edad, masculino, sin antece-
dentes patológicos hereditarios. Historia personal de
hiperreactividad bronquial al contacto con polvos,
tratada con broncodilatadores.

Fue enviado con un cirujano de mano por pre-
sentar un nódulo en el borde cubital de la falange
distal del dedo anular derecho en los tejidos blan-
dos. Era de consistencia firme, desplazable, con hi-
poestesia y no doloroso. No se acompañaba de otra
sintomatología.

Durante la cirugía se encontró un nódulo firme
que involucraba al tejido fibroso dérmico y al li-

gamento de Landsmeer. Fue extirpado sin compli-
caciones.

Cuatro meses después presentó otro nódulo seme-
jante, localizado en el dedo meñique derecho, que
también fue extirpado. No presentó otras alteracio-
nes. El paciente no ha mostrado otra recurrencia du-
rante los cuatro años y seis meses de seguimiento.

Estudio histopatológico

El fragmento de la primera resección quirúrgica co-
rrespondió a tejido blanquecino, amorfo, de consis-
tencia firme que midió 1.5 x 0.8 x 0.8 cm. Al corte,
era blanquecino y homogéneo.

El estudio microscópico mostró un nódulo de bor-
des mal limitados, localizado en dermis y tejido sub-
cutáneo, constituido por proceso proliferativo fuso-
celular con aspecto fibro y miofibroblástico de celu-
laridad variable, sin atipias ni mitosis, pero con
abundante colágena que destaca con la tinción de
Masson (Figura 1). En el citoplasma de algunas de
las células fusiformes se reconocieron inclusiones
eosinófilas con la tinción de hematoxilina y eosina;
medían de 3 a 8 micras de diámetro, que se tiñeron
de color púrpura con la tinción de hematoxilina áci-
da fosfotúngstica y resultaron fusinofílicas con la
tinción de Masson (Figura 2).

Se realizaron tinciones con inmunohistoquímica,
las cuales fueron positivas para vimentina en todo el
citoplasma de las células fusiformes; la actina mos-

Figura 1. Microfotografía que muestra proliferación fusocelular:
existe formación de haces acompañados de depósito irregular
de colágena (Tinción de Masson, X100).
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tró positividad intensa en las inclusiones citoplásmi-
cas (Figura 3).

La ultraestructura mostró que las células fusifor-
mes presentaron morfología de fibroblasto y de mio-
fibroblasto con inclusiones constituidas por filamen-
tos intermedios nodulares, citoplásmicos paranuclea-
res, que corroboran la presencia de actina (Figura 4).

Los hallazgos histopatológicos fueron característi-
cos de la fibromatosis con cuerpos de inclusión.

El segundo fragmento, extirpado del dedo meñi-
que derecho, midió 1.7 x 0.8 x 0.7 cm, y mostró las
mismas alteraciones histológicas descritas en la le-
sión del dedo anular.

DISCUSIÓN

El tumor fibroso recurrente de los niños, denomina-
ción que Reye le asignó en 1965, ahora se conoce
también con los nombres de tumor de Reye, fibro-
matosis digital infantil, fibroma digital infantil y fi-
bromatosis con cuerpos de inclusión.13

Los tumores fibroblásticos/miofibroblásticos be-
nignos en niños representan un grupo numeroso de
lesiones mesenquimatosas, las cuales se dividen en
dos grandes grupos: 1) lesiones similares a las que se
presentan en adultos como la fascitis nodular, fibro-
matosis palmar o plantar, y fibromatosis abdomina-
les o extraabdominales, y 2) lesiones fibrosas que

son peculiares de lactantes y niños, las cuales gene-
ralmente no tienen una contraparte clínica o morfo-
lógica en la vida adulta. Estas lesiones son raras. Las
características histopatológicas poco usuales pueden
representar un problema diagnóstico y comparten

Figura 2. Microfotografía que muestra inclusiones redondas
intracitoplásmicas y fusinofílicas con la tinción de Masson
(X1,000).

Figura 3. Microfotografía de inmunohistoquímica con tinción para
actina que muestra positividad en las inclusiones citoplásmicas, y
tinción focal en el citoplasma de algunos miofibroblastos (X1,000).

Figura 4. Fotografía con microscopia electrónica que muestra
una inclusión citoplásmica paranuclear osmiofílica, filamentosa
con aspecto característico de filamentos de actina (X20,000).
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ciertas peculiaridades, como el que pueden ser múl-
tiples, recurrentes y/o presentar regresión espontá-
nea. Este último grupo incluye a la fibromatosis con
cuerpos de inclusión, la miofibromatosis, la fibroma-
tosis hialina y a la fibromatosis gingival.14

El fenómeno de la regresión ha sido estudiado
desde el punto de vista histopatológico. Se ha ob-
servado una disminución de las inclusiones cito-
plasmáticas y, con el tiempo, la lesión se vuelve to-
talmente fibrótica.15

Se desconoce la etiopatogenia de la fibromatosis
con cuerpos de inclusión y no hay evidencia de
transmisión hereditaria. Solamente se ha menciona-
do al trauma como posibilidad que puede estimular
el desarrollo de la lesión. En este sentido, existe el
informe de un caso que ocurrió después de una ci-
rugía para la reparación de una sindactilia.16,17

Se han documentado más de 100 casos de fibro-
matosis con cuerpos de inclusión en la literatura,
en los que se recomienda tratamiento quirúrgico
limitado, lo suficiente para resolver el funciona-
miento de la zona afectada. En forma excepcional,
hay casos en los que la presencia de múltiples fi-
bromatosis con cuerpos de inclusión ha causado
deformidad en dedos con alteración grave de la
función. Uno de los informes con mayor número
de pacientes con fibromatosis con cuerpos de in-
clusión señala que 10% de los casos necesitó am-
putación parcial de varios dedos.6

La importancia diagnóstica de la fibromatosis
con cuerpos de inclusión reside en el conocimien-
to de que es una lesión benigna. A pesar de que
puede tener una presentación con múltiples nódu-
los, no es necesario extirparlos, a menos que fun-
cionalmente ocasione problemas. Sin embargo, se
debe recordar que inclusive puede haber regresión
del tumor, ya sea en forma espontánea o después
de una biopsia.2,6-8

El presente caso reúne las típicas características
clínicas, de evolución, histopatológicas, inmunohis-
toquímicas y ultraestructurales de fibromatosis con
cuerpos de inclusión.
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