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Hamartoma fibroso infantil en la mano

Paola Maritza Zamora Mufioz,* Angel Cruz Miranda,* Carlos Alejandro Vega Néjera**

RESUMEN

Los tumores de tejidos blandos en los ninos pueden ser
inflamatorios, reactivos o neoplésicos. Los tumores benignos
son mas frecuentes en la poblacion pediatrica que en adultos.
La presentacion de estos tumores generalmente es poco
especifica y los principios diagnésticos, de exploracion fisica, de
imagen y patologia ayudan a establecer el diagndstico.

Palabras clave: Hamartoma fibroso infantil.

Nivel de evidencia: IV

INTRODUCCION

Los tumores de tejidos blandos en los nifos repre-
sentan un grupo heterogéneo de lesiones. La masa en
estudio puede ser de origen congénito, traumatico,
inflamatorio, neoplasia benigna o maligna. La histo-
ria clinica es esencial para establecer un diagnéstico
preliminar. Después de completar la historia clinica,
el examen fisico y la evaluacién radiolégica puede de-
limitarse un diagnéstico preliminar. Las Guias de la
American Academy of Orthopaedic Surgeon para el
estudio de los tumores de tejidos blandos en los ninos
estan bien definidas y se invita al lector a consultar
la publicacién original.!
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Fibrous hamartoma of infancy in the hand
ABSTRACT

The etiology of the soft tissue tumors in children could be
inflammatory, reactive or neoplastic. Benign tumors in children
are more frequent than in adults. The presentation of benign
tumors in children is usually less specific. The principles
of diagnosis in tumors, physical assessment, imaging, and
pathology help to determine the diagnosis. We present the case of
a fibrous hamartoma in infancy in a less frequent site.

Key words: Fibrous hamartoma in infancy.

Level of evidence: IV

El hamartoma fibroso infantil es un tumor benig-
no de la dermis que ocurre frecuentemente en el pri-
mer ano de la vida.?3 Sus tres caracteristicas histo-
l6gicas principales son: presencia de tejido con fibro-
colagena, células mesenquimales y tejido graso. Su
presentacion clinica es inespecifica como una masa
subcutanea solitaria que puede simular cualquier le-
sién benigna o maligna. Menos de 25% de los casos
se detectan al nacimiento y su crecimiento puede ser
acelerado durante el primer ano de vida, predomina
en los ninos en una relacién 2.4:1 con respecto a las
nifnas de la misma edad.?

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino de tres anos de edad, sin ningtin
antecedente de importancia para su padecimiento ac-
tual, que acude a consulta por presentar aumento de
volumen de dos meses de evolucién localizado en la
zona palmar de la articulacién interfalangica proxi-
mal del dedo indice izquierdo, no dolorosa, que limita
la flexion de la articulacion.

En la exploracion fisica presentaba una masa sub-
cutanea, sin alteraciones en la pigmentacion de la
piel local, no dolorosa y con actitud de flexiéon de 20
grados en la articulacién interfalangica proximal.
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En la radiografia simple de mano se observa au-
mento de volumen en los tejidos blandos del indice a
nivel de la articulacién interfaldngica préxima y pre-
sencia de masa redondeada de aproximadamente 7 X
6 mm (Figura 1).

Se decidi6 realizar la reseccién marginal abierta
en la que se detect6 una tumoracién de 9 X 2 X
1 mm, delimitada de caracteristicas macroscopicas
con predominio de tejido graso, con localizacién en
la vaina sinovial (Figura 2). La pieza se envi6 a es-
tudio patolégico y fue reportada como proliferaciéon
mesenquimatosa sin atipia que ocupa la dermis reti-
cular compuesta por células fusiformes en estroma
de colagena, células ovoides dispuestas en médulos
mal definidos y pequerios l6bulos de tejido adiposo.
No se observé atipia significativa, actividad mitdsi-
ca, necrosis, calcificaciones, cuerpos de inclusién, ni
componente inflamatorio o de células gigantes.

La lesién se asocia a filetes nerviosos con degene-
raciéon mixoide y a receptor sensorial hiperplasico, lo-
calizado en la dermis de células fusiformes en estro-
ma de coldgena, l16bulos de tejido graso y sin caracte-
risticas de calcificacién, actividad mitética, necrosis,
cuerpos de inclusién ni presencia de células gigantes,
por lo que la conclusién del reporte fue hamartoma
fibroso infantil con inclusién de filetes nerviosos (Fi-
gura 3).

DISCUSION

El hamartoma fibroso infantil fue originalmente des-
crito por Reye en 1956 y en 1965 Enzinger describio
en una serie de 30 pacientes las caracteristicas que
actualmente definen el hamartoma fibroso infantil.
Aproximadamente 70% de los casos se localizaron en

Figura 1.

Fotografia clinica del dedo indice con
aumento de volumen e imagen radio-
grdfica en proyecciones anteroposterior
y lateral.

Figura 2. Imagen intraoperatoria de la masa previo a su reseccion.

la parte superior del cuerpo, en particular en la re-
gién axilar.3

El estudio de las tumoraciones subcutaneas de los
tejidos blandos que se presentan en los nifios e infan-
tes incluye diferentes entidades clinicas y patologi-
cas, la mayoria de ellas son benignas, pero debido a
su poca frecuencia representan un reto diagnéstico.
En una serie de nueve pacientes con hamartoma fi-
broso infantil las localizaciones més comunes fueron
en la regién glitea, axila, hombro espalda, pubis y
escroto.b

El tratamiento de elecciéon en el hamartoma fi-
broso infantil es la resecciéon completa y los casos de
recurrencia calculada es de 10 a 15%,3 se producen
por una reseccion primaria incompleta. Si bien el
hamartoma fibroso infantil tiene un curso benigno
sin progresién maligna reportada, la falta de trata-
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miento y su comportamiento de crecimiento puede
dar lugar al desarrollo de masas de tamano variable,
incluso sin compromiso de estructuras vecinas y de
hecho facilitan su resecci6én completa en pacientes
hasta los 10 afos de edad.”

Los diagnésticos diferenciales en este paciente
pueden considerarse por localizacién como lipo-
fibromatosis (que es mas frecuente en las manos
y pies),*® por estudio histopatolégico como fibro-
matosis digital infantil y fibroma aponeurético
calcificante y como entidades a considerar fuera
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Figura 3. Imdgenes de los cortes histoldgicos. A. La imagen muestra los
fres componentes fundamentales de la lesion: a. EI componente de tejido
adiposo, representado por los glébulos claros a las 12 del horario. b. El
componente mesenquimal de células poligonales en Idbulos ubicados al
centro de la microfotografia. ¢. El componente de células fusiformes situa-
do en la periferia de la imagen. Todo lo anterior en estroma de coldgena,
sin atipia, sin mitosis y sin necrosis. (Hematoxilina y eosina, 400x). B. La in-
munorreaccion a CD34 es positiva en el componente fusocelular (200x).
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de la edad del paciente de este reporte de caso: he-
mangioma y tumor de células gigantes de la vaina
tendinosa.’

Aunque la presentacién en la mano sélo se ha aso-
ciado a una entidad con compresién del nervio me-
diano, la localizacién en los dedos no ha sido bien do-
cumentada ni descrita. En el paciente de este reporte
la presencia de filetes nerviosos en la histopatologia
nos obliga a considerar entidades como el hamar-
toma fibrolipomatoso® que tiene predileccion por el
nervio mediano provocando compresiéon y sintomas
del tinel del carpo, por lo que la reseccién de la masa
ocupante y la liberacién del tanel del carpo son el
tratamiento adecuado. Adicionalmente cabe senalar
que los pacientes con hamartoma lipofibromatoso
pueden presentar también macrodactilia en una con-
dicién llamada macrodistrofia lipomatosa.®

Debido a las diferentes caracteristicas que puede
tener el hamartoma fibroso infantil, debe existir una
estrecha colaboracién entre el cirujano y el patélogo
para considerar la presencia de esta entidad poco fre-
cuente y evitar un mal diagnéstico.

Otras localizaciones de interés del hamartoma fi-
broso en el sistema musculoesquelético reportadas
en la literatura son el nervio mediano, el nervio pero-
neo y la columna.®

CONCLUSION

El hamartoma fibroso infantil es un tumor benigno
de la dermis, poco comtun y de localizacién anecdética
en la mano, su diagnéstico preciso implica una es-
trecha correlacion clinicopatolégica. El tratamiento
de eleccion es la reseccién quirtrgica del tumor. En
este paciente la masa provocaba una alteracién en la
funcién de la articulacion, por lo que la reseccién fue
necesaria. Es un caso poco frecuente y para realizar
un abordaje sistematizado y preciso en el estudio de
esta patologia se requiere aplicar las guias de manejo
de tumores de tejidos blandos en los ninos.
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