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Hamartoma fibroso de la infancia.

Informe de un caso

Leticia del Carmen Baena-Ocampo,* Luis Miguel Linares-Gonzalez, ** Norma Marin-Arriaga™®**

Resumen

Introduccién: El hamartoma fibroso de la infancia es una pro-
liferacion benigna de los tejidos blandos, de presentacion infre-
cuente; 91 % de los casos ocurre durante el primer afio de
edad y afecta més frecuentemente al sexo masculino. Se ca-
racteriza por ser una lesion subcutédnea de morfologia caracte-
ristica con patron de crecimiento organoide trifasico.

Caso clinico: Lactante masculino de seis meses de edad, con
tumor en la region plantar medial del pie izquierdo, el cual fue
resecado completamente. En el estudio histopatoldgico se in-
formo6 como hamartoma fibroso de la infancia.

Conclusiones: Puede localizarse en cualquier sitio anatémico,
aunque 5 a 10 % afecta las extremidades inferiores existen
pocos casos informados en el pie. En biopsias pequefias es
importante su diagnéstico diferencial con otras lesiones fibroadi-
posas para el adecuado tratamiento. La reseccion quirdrgica
amplia con margenes libres de lesion confiere un buen pronds-
tico a los pacientes.

Palabras clave: Hamartoma fibroso de la infancia, tumores pe-
diatricos de tejidos blandos, lipofibromatosis, hamartoma, tu-
mores fibrosos.

Summary

Background: Fibrous hamartoma of infancy (FHI) is an
infrequent benign proliferation of the soft tissues. Ninety one
percent of cases occur during the first year of life. FHI is
characterized as a subcutaneous lesion with characteristic
morphology with a triphasic organoid growth pattern.

Clinical case: We present the case of a 6-month-old breastfed
male infant with a tumor in the medial plantar region of the left
foot, which was completely withered. Histopathological study
reported a fibrous hamartoma of infancy.

Conclusions: Fibrous hamartoma of infancy most frequently
affects males. It can be localized at any anatomic site, although
5-10% of cases affect the lower limbs. Few cases are reported
in the foot. This is a lesion with a characteristic morphological
pattern; however, in small biopsies, its differential diagnosis is
important with other fibroadipose lesions for its adequate
treatment. Ample surgical resection with lesion-free borders
confers a good prognosis for these patients.

Key words: Fibrous hamartoma of infancy, pediatric soft tissue
tumors, lipofibromatosis, hamartoma, fibrous tumors.

Introduccidén

El hamartoma fibroso de la infancia es un tumor benigno de teji-
dos blandos de presentacion infrecuente. Fue originalmente des-
crito por Reye en 1956 como “tumor fibromatoso subdérmico de
la infancia™* y posteriormente fue referido por Enzinger como
“hamartoma fibroso de la infancia” en 1965.° Por lo general se
diagnostica durante los dos primeros afios de la vida, observando-
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se en 91 % de los casos durante el primer afio de edad; 15 a 20 %
se presenta al nacimiento. Se observa mas frecuentemente en los
nifios;? su localizacion anatomica es variable, pudiéndose identi-
ficar en cualquier sitio, sin embargo, es muy infrecuente en la re-
gion del pie, donde han sido informados solamente algunos ca-
s0s.1%7 Desde el punto de vista clinico y radioldgico, no es una
lesion distintiva, se caracteriza por crecimiento rapido, general-
mente asintomatico, similar a lesiones malignas de los tejidos blan-
dos. Su diagnostico definitivo es mediante evaluacion histologi-
ca, ya que presenta un patréon de crecimiento trifasico muy carac-
teristico que lo diferencia de otras lesiones fibrosas, lo cual es
importante para el adecuado tratamiento quirirgico.

Caso clinico

Paciente masculino de seis meses de edad, producto de embara-
70 normoevolutivo, sin antecedentes personales patologicos para
el padecimiento actual. El cuadro clinico se inici6 a los seis me-
ses de edad, caracterizado por tumor en tejidos blandos de la
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Figura 1. Radiografia dorsoplantar y lateral del pie izquierdo
con técnica para tejidos blandos. Aumento de los tejidos blan-
dos en la regién medial del medio y retropié izquierdos. Las
estructuras éseas son normales.

regidon plantar medial del pie, con aumento progresivo, que se
hizo mas evidente posterior al inicio del uso de calzado.

A la exploracion fisica se identificd un tumor subcutaneo con
eje mayor de 3 cm en la region plantar medial del pie izquierdo,
bien delimitado, no doloroso, desplazable y no fijo a planos pro-
fundos. La piel no mostraba cambios troficos. En el estudio ra-
diografico se observé aumento de la radiopacidad de los tejidos
blandos en la region plantar medial del pie izquierdo y estructu-
ras 6seas normales (figura 1). Con el ultrasonido se identifico
tumor hipoecoico, homogéneo, ovalado, de bordes regulares y
bien definidos, de 35 x 9 x 13 mm (figura 2).

Inicialmente se realizo biopsia incisional en la que se diagnds-
tico “lipoblastoma” y se establecio tratamiento quirtrgico. Poste-
riormente se realizé reseccion amplia y completa de la lesion,
mediante incision de piel en region plantar medial del pie y disec-
¢16n por planos; la lesidn se encontro regularmente delimitada y

Figura 3. Espécimen quirdrgico: tumor subcutaneo de bor-
des mal delimitados y aspecto fibroadiposo.
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Figura 2. Ultrasonido de tejidos blandos de la region plantar
medial del pie izquierdo. Tumoracion hipoecoica, homogé-
nea, ovalada, de bordes regulares y bien definidos.

fue resecada en su totalidad con margenes amplios de tejido sano.
El paciente evoluciono en posoperatorio sin complicaciones.

En el estudio anatomopatologico: macroscopicamente corres-
pondid a espécimen quirtirgico de 5 x 3 x 1 cm compuesto por un
huso de piel de 1.7 x 4 cm con epidermis café clara y una lesion
subcutanea, no encapsulada, con bordes mal definidos, blanco-
grisdcea y amarilla clara, lobulada con aspecto fibroadiposo. Al
corte era de consistencia ahulada con areas de fibrosis (figura 3).

En los cortes microscopicos se identifico lesion de localiza-
cién subcutanea (figura 4) constituida por la mezcla homogénea
de tejido adiposo maduro interceptado por septos de tejido fibro-
so entre los que se identificaban areas con tejido mesenquimato-

Figura 4. Corte histolégico, vista panoramica. Lesion sube-
pidérmica con disposicion organoide de sus componentes.
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Figura 5. Hamartoma fibroso de la infancia constituido por
mezcla de tejido adiposo maduro, septos de tejido fibroso y
tejido mesenquimatoso inmaduro.

so inmaduro (figura 5), el cual estaba compuesto por células de
nucleo pequefio oval a fusiforme y de aspecto estrellado, inmersas
en matriz mixoide rica en mucopolisacaridos, los cuales se evi-
denciaron con tincion de azul alciano (figura 6). En la inmuno-
histoquimica, las células de aspecto fibroblastico del tejido me-
senquimatoso fueron inmunopositivas para vimentina (Monoclo-
nal Mouse Anti-Vimentin Dako Cytomation, dilucion 1:75 pl). El
tejido adiposo expresod inmunopositividad para proteina S100 (Po-
lyclonal Rabbit Anti-S100 Dako Cytomation dilucion 1:200 pl).
Las areas fibroblasticas fueron inmunopositivas para actina (Mo-
noclonal Mouse Anti-Human Muscle Actin Dako Cytomation,
dilucion 1:100 pl) y vimentina (Monoclonal Mouse Anti-Vimen-
tin Dako Cytomation, dilucion 1:75 pl). El diagnéstico hitopato-
logico fue “hamartoma fibroso de la infancia™.

Discusion

El hamartoma fibroso de la infancia es un tumor benigno de teji-
dos blandos de presentacion infrecuente. Es una lesion mesenqui-
matosa de histogénesis incierta, con una variable pero distintiva
apariencia histologica. Fue inicialmente descrito por Reye en 1956
como un tumor derivado de miofibroblastos y lo refirio como “tu-
mor fibromatoso subdérmico de la infancia”.'* En 1965, Enzin-
ger lo denomind “hamartoma fibroso de la infancia” y a su vez
dividio las proliferaciones fibrosas de la infancia en dos grupos:’

1. Lesiones que por localizacion, morfologia y comportamiento
son similares a las que ocurren en los adultos, tales como
fibromatosis facial y tumor desmoide.

2. Lesiones sin contraparte clinica o morfoldgica en la vida adulta.

La Organizacion Mundial de la Salud lo refiere como “un tu-
mor pediatrico, benigno, pobremente delimitado, superficial de los

Figura 6. Componente mesenquimatoso, células de aspec-
to estrellado inmersas en matriz mixoide rica en mucopoli-
sacéridos con tincién de azul alciano.

tejidos blandos, caracterizado por tres componentes mezclados en
un patrén organoide: trabéculas de tejido fibrocolagenoso, bien
definidas, areas laxas de células mesenquimatosas de apariencia
inmadura, pequefias, redondeadas y tejido adiposo maduro”.®

En afios recientes, Fetsch y colaboradores refieren al hamar-
toma fibroso de la infancia como parte de un grupo de lesiones
cuyo principal componente es una mezcla de tejido adiposo y
elementos fibroblasticos, reubicado en una nueva clasificacion
como “lipofibromatosis™ y que incluye a la fibromatosis (congé-
nita e infantil y juvenil), fibroma aponeurotico calcificante, lipo-
blastoma y hamartoma fibroso de la infancia en el diagnostico
diferencial ?

Aunque Reye lo describio como un proceso reparativo, no
hay caracteristicas histologicas que sugieran a la lesion como
una respuesta local a dafio, mas bien parece corresponder a una
naturaleza hamartomatosa de la lesion, pero no es posible ex-
cluir la posibilidad de que sea una neoplasia benigna.* En un
estudio reciente, Lakshminarayanan describié un caso de hamar-
toma fibroso de la infancia con t(2;3)(q31;q21), lo que podria
confirmar su origen neoplasico.!” El antecedente de traumatis-
mo ha sido ocasionalmente sefialado al tiempo que la presenta-
c16n de hamartoma fibroso de la infancia, pero al parecer no esta
relacionado con la histopatogénesis. '+

El hamartoma fibroso de la infancia generalmente es diag-
nosticado durante los primeros dos afios de vida, aproximada-
mente 15 a 20 % de los casos se presenta en recién nacidos!->¢11
y cerca de 25 % son congénitos. En grandes series estudiadas se
indica que hasta 91 % se presenta durante el primer afio de vida®
y su prevalencia es mayor en el sexo masculino (2.4:1);3>%12 en
pacientes africanas se ha encontrado mayor prevalencia, con edad
maxima de presentacion a los 10 afios.!!

Es una lesion solitaria que puede localizarse en cualquier si-
tio anatémico, generalmente en extremidades superiores; puede
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observarse en axila, region sacra, periné (escroto), region glutea,
cabeza y cuello,?® siendo similar la distribucion en hombres y mu-
jeres. Aunque la mayoria de los casos se trata de un nédulo sub-
cutaneo, en algunos casos ha sido identificada un presentacion
multiple.4*!* La localizacion en extremidades inferiores es en 5
a 10 % de los casos, pero su presentacion en el pie es muy infre-
cuente.>® El caso que nos ocupa se localizo en la region plantar
medial del pie. Respecto a esta localizacion, en la revision de la
literatura solamente identificamos cuatro casos previos en este si-
tio anatomico, en pacientes masculinos menores de dos afios.!7

Clinicamente esta lesion se caracteriza por iniciar con un cre-
cimiento progresivo y asintomatico. A la exploracion fisica, las
lesiones son nodulos subcutaneos, solidos, no dolorosos, que
pueden o no estar fijos a planos profundos,>*¢ similar a algunas
lesiones malignas, por lo que es importante su diagndstico dife-
rencial 1215 Las alteraciones cutaneas y troficas de la piel no
son aparentes, sin embargo, en cortes histologicos se ha infor-
mado hiperplasia y ectasia ductal ecrina, siringometaplasia es-
camosa, formaciones papilares intraluminales e hiperplasia de
células basales foliculares.%!® En estudios radiologicos es simi-
lar a otras lesiones fibrosas de los tejidos blandos, sin embargo,
el ultrasonido y resonancia magnética pueden apoyar el diag-
nostico en forma especifica.!”-18

Estas lesiones son regularmente delimitadas y pueden medir
de 0.5 a 10 cm de didmetro,>*%!%14 sin embargo, en los casos
con larga evolucion clinica las lesiones presentan una capsula
bien definida que puede medir hasta 20 cm de diametro;!! son
lesiones que al corte se identifican con consistencia ahulada, de
color café gris y amarillo claro 246111216

En los cortes histologicos se identifica lesion subcutanea o
en dermis reticular constituida por tres principales componentes
mezclados entre si: bandas densas de tejido fibroso que se pro-
yectan e interceptan el tejido adiposo, areas de tejido mesenqui-
matoso primitivo ricas en mucopolisacaridos representado por
células redondas inmaduras, y tejido adiposo maduro en canti-
dades variables dispuesto en un caracteristico patron organoi-
de 24681L1216 Fp estudios de inmunohistoquimica se identifica
vimentina positiva en el componente fibroso y mesenquimatoso,
asi como actina positiva en el componente fibroso. La proteina
S100 es positiva unicamente en el tejido adiposo.#61119-21

El tratamiento de eleccion para el hamartoma fibroso de la in-
fancia es la escision local,®!+2 con limites quirtirgicos amplios con
extension en profundidad que incluya tejidos blandos adyacentes.

La recurrencia después de la reseccion total se presenta en 10
a 16 % de los casos y hasta el momento no han sido informados
cambios malignos en esta lesion. >

Conclusiones

El hamartoma fibroso de la infancia es una lesion de caracteristi-
cas morfologicas tipicas, sin embargo, su diagnostico en biopsias

de pequefio tamafio puede ser erréneo cuando el tipico patron or-
ganoidey trifasico de la lesion no es reconocido por el examinador
y puede ser confundido con sarcomas u otras lesiones fibroadipo-
sas que deben ser tomadas en cuenta para el diagndstico diferen-
cial, aunado a la correlacion clinica. Los estudios radiograficos no
son especificos para el diagnostico, sin embargo, el ultrasonido
ayuda a caracterizar y determinar la localizacion de la lesion.

Es importante el reconocimiento y diferenciacion del hamarto-
ma fibroso de la infancia en relacion con otras formas de fibroma-
tosis, debido a que es una lesion benigna de buen prondstico, cuyo
tratamiento de eleccion es la escision quirtrgica completa con
margenes de reseccion amplios. La recurrencia se presenta hasta
en 16 %, la cual es tratable mediante reescision. Al momento de
este informe, el paciente descrito tenia un seguimiento de 20 me-
ses con curso asintomatico y sin recurrencia de la lesion.

El hamartoma fibroso de la infancia es una lesion de presen-
tacion poco frecuente en el pie, sin embargo, es muy importante
considerarlo como posibilidad diagnéstica para su adecuado tra-
tamiento.
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