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El hamartoma fibroso de la infancia (HFI) es un tumor mesenquimal benigno infrecuente, que cursa como un nédulo subcutédneo Unico en nifios
menores de 2 afos. Tiene una anatomia patoldgica caracteristica, con un patrén organoide trifasico, y el tratamiento de eleccién es quirtrgico.
Presentamos un caso con los hallazgos caracteristicos de HFI, asi como con cambios cutaneos (dilatacion de las glandulas ecrinas) y un amplio estudio
de inmunohistoquimica. Finalmente comentamos el diagndstico diferencial de los tumores fibrosos de la infancia.

(L. Rosende, E. Garcia-Fernandez, E. Diez, C. Perna, J. Cuevas. Hamartoma fibroso de la infancia. Med Cutan Iber Lat Am 2012;40(5):162-165)
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Summary

Fibrous hamartoma of infancy (HFI) is a rare benign mesenchymal tumor. It is presented as a single subcutaneous tumor in children in the first two
years of life. The lesion has a characteristic morphology with a triphasic organoid growth pattern, and the treatment of choice is local excision.

We report a case with the distinctive histologic appearance of HFI and cutaneous changes (dilatation of eccrine glands) and a extensive immunobhis-
tochemestry study. Finally, differential diagnosis of fibrous tumors of infancy are discussed.
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El hamartoma fibroso de la infancia (HFI) es un tumor
mesenquimal benigno, poco frecuente y que en un 91% de
los casos aparece en menores de 1 afio, siendo congénito en
un 23% de los casos. Se presenta como una lesion subcuta-
nea, no dolorosa, de crecimiento progresivo, habitualmente
Unicall], aunque hay casos descritos de lesiones multi-
ples[2]. Es més frecuente en varones, con un ratio de 2.4.
Puede aparecer en cualquier localizacién aunque las mas
frecuentes son: axilas, extremidades superiores, mitad supe-
rior del tronco, region inguinal y genitales externos. No esta
asociado a otras neoplasias ni a malformaciones congénitas,
y no es mas frecuente en familiares[1]. Dado que habitual-
mente no existen alteraciones cutéaneas significativas, salvo
ocasional hiperpigmentacion e hipertricosis, el diagndstico lo
establece la anatomia patolégica que es caracteristical 1-3].

Caso clinico
Se trata de un nifio de 16 meses de edad sin antecedentes
de interés, que fue remitido a nuestra consulta para valora-
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cién de una tumoracién subcutéanea de crecimiento progre-
sivo desde su aparicion en los ultimos meses. A la explora-
cién observamos un nédulo de consistencia firme, de 2 por
1,5 cm de didmetro, en la region dorsal, a nivel paravertebral
derecho, no adherido a planos profundos y cubierto por piel
normal. Decidimos realizar exéresis bajo sedacion.

El estudio anatomopatoldgico reveld la presencia de una
lesién en dermis profunda y fundamentalmente en hipoder-
mis, mal delimitada pero que no alcanzaba los bordes qui-
rurgicos, en la que se identificaban tres claros patrones his-
tolégicos (Figura 1). El primero correspondia a células
miofibroblasticas, fusiformes que se entrecruzaban. Las
células presentaban nucleos ondulados u ovales sin atipia
citologica. Entre estas zonas habia islas de células mesen-
quimales de aspecto primitivo, de pequefio tamafio con
escaso citoplasma, embebidas en una matriz mixoide con
abundantes mucopolisacaridos. Estas areas mesenquima-
les primitivas se orientaban alrededor de estructuras vascu-
lares. El tercer patrén correspondia a tejido adiposo maduro
que se mezclaba entre los otros dos componentes. No se
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identificaron figuras de mitosis ni zonas de necrosis. La epi-
dermis mostraba una ligera acantosis y en la dermis se reco-
nocieron numerosas glandulas ecrinas dilatadas. Las técni-
cas de inmunohistoquimica mostraron en el componente
miofibroblastico y el mesenquimal inmaduro expresion de
vimentina y alfa-actina siendo negativos frente a marcadores
melanicos (melan Ay HMB45b), de diferenciacion neural
(5100 y EMA), a CD10 y a desmina. Se observé en el tejido
adiposo inmunotincién con S100. Con el Factor Xllla se
objetivé positividad en el componente mesenquimal siendo
negativo en las otras dos zonas. Ante estos hallazgos el diag-
noéstico fue de HFI. A los 9 meses el paciente continuaba
asintomatico y sin datos de recidiva.

Comentario

El HFI fue descrito por primera vez por Reye[4] en 1956
quien lo denominé tumor fibromatoso subdérmico de la
infancia, pero fue Enzinger[3] en 1965 quien le di6 la nomen-
clatura actual. Es un tumor mesenquimal benigno, subcuta-
neo, de crecimiento progresivo y de bordes mal definidos,
con unas dimensiones habituales que oscilan entre 0,5-4
cm[1], aunque se han descrito lesiones mayores de 10 cm
de diametro[b, 6]. Esté constituido por tres componentes en
concentraciones variables: bandas bien definidas de tejido
fibroso denso, grupos de células fusocelulares de aspecto
mas inmaduro y tejido adiposo maduro, formando un patrén

Figura 1. Estudio anatomopa-
toldgico del HFI. A) Vista pano-
ramica de la lesion. B) Imagen
en la que se identifican los tres
| componentes del HFI (trabécu-
.| las fibrosas, células mesenqui-
males de aspecto primitivo y el
tejido adiposo). C) Glandulas
ecrinas dilatadas en la dermis
profunda. D) Inmunohistoqui-
mica con Factor Xllla en el
componente inmaduro.

organoide que le confiere una morfologia caracteristica que
permite realizar el diagnostico Unicamente con tincion de
hematoxilina-eosinal1-11], si bien la realizacion de técnicas
de inmunohistoquimica en ocasiones pueden ser de utilidad,
siendo caracteristica la tincién para actina focalmente en el
componente fusocelular, asf como desmina y S-100 negati-
vol8, 9]. Respecto al factor Xllla es positivo en el componente
mesenquimal y negativo en las otras zonas, y por lo sabemos,
este hecho no ha sido descrito previamente en la literatura.
Las figuras de mitosis son muy poco frecuentes[3, 71. La pre-
sencia de alteraciones cutaneas asociadas no es infrecuente
y puede ayudar al diagnéstico en caso de biopsias superficia-
les, siendo caracteristica la alteracion de las glandulas ecri-
nas descrita por Grynspan et al10] que también encontra-
mos en nuestro caso. Otros cambios cutdneos descritos han
sido alteraciones en la pigmentacion e hipertricosis[1, 2]. En
lo que se refiere al diagnéstico diferencial, debemos estable-
cerlo con el fibroma histiocitico plexiforme (FHP), la lipofibro-
matosis, el miofibroma/miofibromatosis, el fibroblastoma de
células gigantes (FCG), el fibroma aponeurdtico calcificante
(FAC) y la fibromatosis con cuerpos de inclusion (FCI)[3, 9,
11, 12] (Tabla 1). El FHP tiene multiples nédulos, cada uno
compuesto de una mezcla de células mononucleadas redon-
das y otras gigantes tipo osteoclasto. Los nédulos estén rode-
ados de fasciculos cortos de fibroblastos y miofibroblastos. La
lipofibromatosis muestra bandas de tejido conectivo fibro-
conjuntivo y adipocitos maduros pero carece de las células
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Tabla 1. Diagnoéstico diferencial del hamartoma fibroso de la infancia

Entidad clﬁ:::a:;::ﬁ:;;s Hallazgos histoldgicos Inmunohistoguimica Localizacion
Hamartoma fibroso Nacimiento-2 afios. Patrén trifasico con haces Vimentina y alfa-actina positiva. | Cualquiera, mas frecuente en
de la infancia Solitario. entrecruzados de Desmina negativo. axilas, extremidades

No Regresa. miofibroblastos fusiformes, Factor Xllla positivo s6lo en superiores, mitad superior del
tejido mesenquimal inmaduro | tejido mesenquimal. tronco, region inguinal y
sobre un estroma mixoide, y S-100 positivo en tejido adiposo | genitales externos
tejido adiposo maduro maduro.
Fibroma histiocitico Menores de 30 afios. En la forma clésica la lesion CD68 positivo (componente Extremidades superiores
plexiforme Recurren tiene una mezcla de 2 hitiocitario)
(12,5-40%) componentes: fibroblastico y S$-100, lisozima, CD57 y factor
Metdstasis ganglionares en 2 nodulos de histiocitos Xllla negativos.
casos y pulmonares en 3. (mononucleares y células
gigantes multinucleadas)
Lipofibromatosis Nacimiento-8 afios. Se identifica abundante tejido Las células fusiformes expresan | Amplia distribucion anatémica
Solitario. adiposo atravesado por CD99, CD34, actina musculo con predileccion por las manos
No regresa. paquetes de células fusiformes | especifica, BCL-2, S-100, actina | y pies.
tipo fibroblasto. yEMA.
Miofibroma/ Nacimiento-adultos Patrén de crecimiento nodular | Las células primitivas se tifien Miofibroma: Cabeza, cuello,

miofibromatosis

Solitarios (miofibroma) o
multiples (miofibromatosis).
Pueden regresar.

con zonas claras, periféricas
(células miodes, fusiformes con
citoplasma eosindfilo) y zonas
oscuras, centrales (células
redondas con nucleo
hipercromético alrededor de un
patrén vascular tipo
hemangiopericitoma)

focalmente con actina, desmina
y S100 negativo

tronco, MMIl'y MMSS.
Miofibromatosis: Tienen
afectacion visceral y 6sea.

Fibroblastoma de células
gigantes

Nifios menores de 5 afios,
aunque se ha descrito en
adultos.

Alteracion citogenética
Cromosoma supernumerario
enanillo derivado del
cromosoma 17y 22.

Lesiones compuestas de células
fusiformes con moderado
pleomorfismo que infiltran
dermis profunda y TCS de forma
similar al dermatofibrosarcoma
protuberans. Algunos casos son
mas hipocelulares con estroma
mixoide o hialino. Se idenfican
espacios pseudovasculares
delimitados por células gigantes
multinucleadas.

Células gigante positivas para
CD34 y negativas para
marcadores endoteliales y S100.

Cuello, tronco e ingle

Fibroma aponeurdtico 2 afios-adultos. Crecimiento fibroso que se Expresan solo vimentina. Manosy pies
calcificante Nodulo solitario. extiende al tejido adyacente con
Suelen recurrir localmente. un foco central de calcificacion
y formacion de cartilago.
Fibromatosis con cuerpos de Nacimiento-2 afios. Proliferacion uniforme de Las células fusiformes expresan | Dedos de manos y pies

inclusion (Fibromatosis digital
infantil)

Recurrencia local, algunas
lesiones pueden regresar
espontaneamente.

fibroblastos rodeados de
colageno denso. Se extiende a
porciones mas profundas de la
dermis, sin afectar la epidermis.
Se identifican inclusiones
intracitoplasmaticas eosindfilas
PAS negativas, positivas con
tricrémico de Masson.

actina.

MMII: miembros inferiores. MMSS: miembros superiores. TCS: tejido celular subcutaneo.
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mesequimales inmaduras tipicas del HFI, ademas, las célu-
las fusiformes son positivas focalmente para CD34, BCL-2 y
S100. ElI miofibroma/miofibromatosis es una lesién com-
puesta de células mioides contractiles alrededor de estructu-
ras vasculares de pared fina tipo hemangiopericitoma. Res-
pecto al FCG, las zonas hialinizadas pueden confundirse con
el HFI, pero a diferencia de este, tiene areas que recuerdan al
dermatofibrosarcoma protuberans en ausencia de patrén tri-
fasico. El FAC se localiza en zonas mas distales y se recono-
cen calcificaciones rodeadas de células epiteloides en empa-
lizada. En lo que se refiere al FCI, las células fusiformes se
disponen en fasciculos de localizacién intradérmica, y se
acompafian de inclusiones intracitoplasmaticas eosindfilas,
positivas con tricromico de Masson y negativas con técnica
de PAS, que no se ven en el HFI, ademaés de que la localiza-
cion caracteristica es en dedos de manos y pies.

Aunque la etiologia es desconocida, hay varios articulos
que apoyan la naturaleza neoplasica del proceso, ya que
han encontrado la presencia de alteraciones citogenéticas
que apoyan la presencia de una alteracion clonal[13, 14],
aunque sin alteraciones cromosdmicas consistentes.

Respecto a la utilidad de las pruebas complementarias,
la resonancia magnética es Util en ciertas localizaciones para
delimitar la extensién de la lesion y para planificar la inter-
vencion, pero no para establecer el diagndéstico, ya que los
hallazgos son similares a los encontrados en otras lesiones

como malformaciones vasculares, hemangiomas o sarco-
mas[15].

Dado que a pesar de ser una lesion benigna presenta un
crecimiento progresivo y no se han descrito casos de regre-
sion espontanea, el tratamiento de eleccion es quirdrgico.
Debe realizarse una escision local amplia con margen de 1
cm en los casos que sea posible[1, 8]. Las recurrencias son
poco frecuentes y aparecen a lo largo del primer afio de
seguimiento, siendo mas frecuentes en los primeros
meses[1, 8]. En aquellos casos en los que la extirpacion
completa implique secuelas o deformidades importantes, se
recomienda mantener una actitud expectante, ya que no
hay casos descritos de malignizacién y ademas en pacientes
con afectacion microscopica de los bordes quirlrgicos el
porcentaje de recidivas es bajo (1 de 6 casos en el articulo
de Carreto[8] y uno de 5 en el Dickey[1]).

Conclusidn

Ante una lesion subcutédnea de crecimiento progresivo en un
nifilo menor de 2 afios debemos de incluir el HFI en el diag-
nostico diferencial. Si bien el diagndéstico se establece por la
anatomia patolégica que es caracteristica y habitualmente
no es necesario realizar estudios complementarios, en deter-
minadas localizaciones la RM puede ser Gtil para planificar
la intervencioén quirdrgica, que es el tratamiento de eleccion.
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