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Resumen

El hamartoma fibroso de la infancia es un tumor raro, benigno,
descrito por primera vez por Reye en 1956 con el término de
«tumor fibromatoso subcutaneo de la infancia». Fue Enzinger,
en 1965, quien definitivamente acufié el término de «hamarto-
ma fibroso de la infancia». Suele aparecer durante los primeros
2 afios de vida, y es congénito hasta en un 15-20% de los ca-
sos. Es tipica la presentacién en forma de lesién Gnica, asinto-
maética, predominantemente en la regién axilar, el tronco supe-
rior, la region inguinal o los genitales externos. La biopsia y la
tincién con hematoxilina-eosina suelen ser suficientes para
confirmar el diagnéstico, aunque las técnicas de inmunohisto-
quimica también pueden ser Gtiles. No hay evidencia de regre-
sion espontanea del hamartoma fibroso de la infancia, pero
tiene un prondstico excelente, ya que se localiza exclusivamen-
te en la dermis y el tejido celular subcuténeo, sin invadir los
tejidos méas profundos o las visceras. El tratamiento de elec-
cién es la extirpacion completa de la lesién, con tasas de reci-
diva muy bajas, incluso tras extirpaciones incompletas.
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Abstract

Title: Fibrous hamartoma of childhood

Fibrous hamartoma of childhood is a rare benign tumor, first
described by Reye in 1956 as a subdermal fibromatous tumor
of infancy and by Enzinger in 1965 as fibrous hamartoma of
infancy. It is a subcutaneous fibrous proliferation that is usually
detected during the first 2 years of life. It is congenital in up to
15% to 20% of cases. It usually presents as a solitary, painless,
skin-colored subcutaneous nodule. The most common locations
are the axillary region, upper trunk, inguinal region and exter-
nal genitalia. Routine hematoxylin-eosin-stained sections are
generally sufficient for a diagnosis, but immunohistochemistry
may also be useful. Spontaneous regression has not been re-
ported. The treatment of choice is local excision. Nevertheless,
even with incomplete excision, fibrous hamartoma of childhood
has a low recurrence rate and the prognosis is excellent.
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Introduccion

El hamartoma fibroso de la infancia se define como una proli-
feracion fibrosa, subcutdnea, con un patrén histopatoldgico
caracteristico. El término «hamartoma» implica la existencia de
tejidos benignos en su composicién, los mismos que se en-
cuentran en el lugar donde asienta la lesion. La mayoria de los
casos aparecen durante los 2 primeros afnos de vida, y hasta en
una cuarta parte son congénitos, con predileccién por el sexo
masculino. La forma de presentacion clinica mas frecuente es
un nddulo subcutaneo, solitario, del color de la piel y no dolo-
roso, sobre todo en la region axilar y el tronco superior. El diag-
ndstico se confirma mediante el estudio anatomopatolégico.
Nunca tiende a la resolucién esponténea, pero el prondstico es
excelente, ya que incluso en las extirpaciones incompletas la
tasa de recidivas es baja.

Caso clinico

Nifia de 13 meses de edad, sin antecedentes personales ni
familiares de interés, que acude a la consulta de dermato-

logia por presentar desde hace 5 meses una lesion cuta-
nea en la cara lateral del muslo izquierdo, aparentemente
asintomatica, no dolorosa, de crecimiento progresivo. A la
exploracion fisica la paciente presentaba una placa de
aproximadamente 2 cm de didmetro en la localizacién des-
crita, indurada, esclerodermiforme, de superficie lisa y de
una leve coloracion eritematosoviolacea, mal delimitada
(figura 1). Con la sospecha clinica de tumoracién fibrosa
de la infancia, se realiza una biopsia de la lesién, donde
se observa una proliferacion fusocelular y fasciculada que
cruza en haces horizontales la zona superficial de la hipo-
dermis, rodeando y englobando pequefios troncos nervio-
sos y vasos de pequefio calibre, y delimitando los I6bulos
adiposos. El estudio inmunohistoquimico demuestra una
tincién para vimentina positiva, y negativa para actina,
S100y CD34.

Con todos estos datos se confirma el diagndstico de hamar-
toma fibroso de la infancia. Dada la corta edad de la paciente
y la historia natural de la lesién, se decide, por el momento,
efectuar un tratamiento conservador, con revisiones perié-
dicas.
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Figura 1. Placa mal delimitada de aproximadamente 2 cm de
didmetro, indurada, de superficie lisa y con una leve coloracion
eritematosovioldcea

Discusion

Definimos el hamartoma fibroso de la infancia como una proli-
feracion fibrosa subcutanea con un patrén anatomopatoldgico
caracteristico. Se trata de una lesion de origen mesenquimal
miofibroblastico, rara, benigna pero persistente. El término
«hamartoma» implica la existencia de tejidos benignos pero
desorganizados en su composicién, normalmente presentes en
el lugar donde asienta la lesién. Esta enfermedad la describié
por primera vez Reye, en 1956, quien relatd 6 casos en nifios
menores de 2 afios, denominandola «tumor fibromatoso subcu-
taneo de la infancia». En 1965, Enzinger aport6 30 casos simi-
lares, acufiando ya el término de «hamartoma fibroso de la in-
fancia.

Aparece generalmente durante los 2 primeros afios de vida,
y hasta en un 15-20% de los casos esté ya presente en el

nacimiento. Afecta con mayor frecuencia al sexo masculino,
con una proporcion de 2:1, y la localizacién anatémica es simi-
lar en ambos sexos. Aparece con mayor frecuencia en la re-
gién axilar, los hombros, el tronco superior, la regién inguinal
y los genitales externos, aunque podemaos encontrarlo en cual-
quier region anatémica. Rara vez se ha descrito en las extre-
midades, como en el presente caso. No se relaciona con la
herencia familiar ni con otras neoplasias 0 malformaciones
congénitas subyacentes.

Desde el punto de vista clinico, es una lesién Unica, general-
mente de pequefo tamafio, sin cambios epidérmicos, aunque,
como en todas las patologias, hay excepciones: se han descrito
casos en forma de multiples lesiones de aparicion sincrénica,
separadas entre si por piel sana, o con cambios en su superfi-
cie, como hipertricosis o alteraciones en la pigmentacion. Pue-
de manifestarse en forma de nédulo o masa profunda, mal
delimitada y no encapsulada, asintomatica, del color de la piel,
normalmente moévil, aunque en algunos casos puede aparecer
adherida a planos profundos. Determinadas localizaciones ati-
picas pueden llegar a producir sintomatologfa; asf, los nédulos
cervicales pueden desencadenar cefaleas, y Ias lesiones en las
zonas de tension pueden producir dolor durante el ejercicio fi-
sico. Suelen presentar un crecimiento rapido durante los 5 pri-
meros afos, estabilizandose después, y aunque no tienden a la
regresion espontanea, nunca infiltrardn ni comprimiran estruc-
turas vitales o visceras subyacentes.

Las localizaciones tipicas del hamartoma fibroso de la infan-
cia son la dermis profunda y el tejido adiposo. Al extirparlo, se
observa macroscépicamente una masa de coloracion blanco-
grisacea, con areas amarillentas constituidas por grasa.

Las técnicas habituales de tincion con hematoxilina-eosina
son suficientes para establecer un diagndstico definitivo, aun-
que la inmunohistoquimica también puede ser Gtil. Las técni-
cas ecograficas revelan una ecogenicidad mixta, similar a la de
los hemangiomas, los linfangiomas o los lipomas.

Desde el punto de vista anatomopatoldgico, el hamartoma
fibroso de la infancia se caracteriza por presentar tres compo-
nentes, que pueden variar en proporcién. El primero es una
proliferacion de miofibroblastos fusiformes, distribuidos en
fasciculos amplios dentro de una estroma de coldgeno. El se-
gundo son nidos y agregados de células fusiformes o redondas,
inmaduras y de habito mesenquimal en el seno de una matriz
mixoide, que se tifie con azul alcian y se digiere con hialuroni-
dasa. El tercer elemento consiste en adipocitos maduros. Ade-
mas, los vasos sanguineos pueden ser prominentes, sobre todo
en las areas mixoides, y en algunos casos podemos encontrar
una hiperplasia de las glandulas ecrinas. Desde el punto de
vista inmunohistoquimico, las células mesenquimales son po-
sitivas para vimentina, el componente fibroblastico es positivo
para actina y desmina, y los adipocitos son positivos para
S100. Segin Dickey y Sotelo-Avila, su etiopatogenia estaria
relacionada con la proliferacion de células primitivas mesen-
quimales, que se diferenciarian a tejido adiposo y/o tejido co-
nectivo.
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El diagnéstico diferencial debe realizarse fundamentalmente
con las siguientes enfermedades: fibromatosis digital infantil,
miofibromatosis, lipofibromatosis, lipomas, sarcomas, nevus
de tejido conectivo, fibroma aponeurdético calcificante, derma-
tofibromas o neurofibromas. En general, todas ellas pueden
diferenciarse facilmente del hamartoma fibroso de la infancia
por los hallazgos histopatoldgicos. Ademas, clinicamente tam-
bién podemos encontrar claras diferencias. Asf, la fibromatosis
digital infantil aparece casi exclusivamente en los dedos de las
manos y los pies. Desde el punto de vista histoldgico, se carac-
teriza por presentar inclusiones perinucleares de aspecto eosi-
nofilico. Los miofibromas se localizan fundamentalmente en la
cabeza y el cuello, pueden ser maltiples y tienden a la regre-
sion espontanea. Histolégicamente, presentan células de as-
pecto bifasico, con alternancia de areas claras y oscuras.

El prondstico en el hamartoma fibroso de la infancia es ex-
celente. Aunque no remite de forma espontanea, no hay casos
descritos de degeneracion maligna. Como ya hemos comenta-
do anteriormente, suele presentar un crecimiento réapido ini-
cial, durante los primeros afios, con una estabilidad clinica
posterior, aunque en ocasiones el crecimiento es imprevisible.
Asf, las lesiones de mayor tamafio no implican siempre una
evolucién més larga. El tratamiento de eleccion es la extirpa-
cion local. Algunos autores recomiendan aplicar margenes de
extirpacion de 1 cm, ya que el hamartoma fibroso de la infancia

puede extenderse tanto en profundidad como en superficie de
forma no visible clinicamente. Otros autores discrepan de ello,
ya que pese a las extirpaciones incompletas, la tasa de recu-
rrencias es menor del 15%. Asf, es perfectamente aceptable
dejar una minima lesion residual en los casos en que la extir-
pacién completa pudiera implicar alteraciones funcionales o
anatomicas en el paciente. Il
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