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Resumen

El hamartoma fibroso de la infancia es una proliferacion subcutanea benigna, poco frecuente, que
predomina en varones menores de 2 afios. Su presentacion anatémica es variable, con predominio en la
region axilar y los miembros superiores; la afectacion del &rea genital es excepcional. Su diagnéstico
clinico es dificil, debido a su caracter asintomatico y la facil confusion con otras lesiones malignas de
tejidos blandos. La escision completa es curativa y previene la recurrencia. Presentamos el caso de un
varén con hamartoma fibroso escrotal de la infancia. Se discuten la clinica, las caracteristicas histologicas
y Su manejo, y se hace referencia a los raros casos de afectacion genital descritos en la bibliografia.
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Abstract

Title: Fibrous hamartoma of infancy in the genital region

Fibrous hamartoma of infancy is a rare benign subcutaneous proliferation, predominantly in males
younger than 2 years. Its anatomical location is variable, highlighting the axilla and upper limb. It rarely
occurs in the genital region. Diagnosis is difficult, due to its limited symptoms, and should be considered in
the differential diagnosis of malignant soft tissue masses. Complete excision is curative and prevents
recurrences. We report a case of fibrous hamartoma of infancy located in the scrotum. Clinical, histological
characteristics and management are discussed, focus on the uncommon cases of genital involvement
reported in the literature.
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Introduccion

Entre los tumores benignos de la infancia, el hamartoma fibroso representa uno de los menos frecuentes.
La mayoria de los casos aparecen en nifios menores de 2 afios, con predileccion por el sexo masculino.
Suele presentarse como Unico noédulo subcutaneo indurado y bien delimitado, de color similar a la piel y
no doloroso al tacto, localizado en cualquier parte del cuerpo, aunque con predominio por la regién axilar
y los miembros superiores. El diagnostico definitivo se realiza mediante un estudio anatomopatoldgico

tras la extirpacion quirdrgica completa, que es el tratamiento de eleccidn.

Caso clinico

Se presenta el caso de un vardn de 9 meses de edad, sin antecedentes personales ni familiares de
interés, remitido para la valoracion de una tumoracion inguinoescrotal derecha de aparicién brusca, segun
lo referido por sus padres, compatible con una hernia inguinal incarcerada a tenor del informe ecografico

de su hospital de referencia.

El paciente se encontraba clinicamente asintomatico, sin asociar fiebre, dolor o irritabilidad, toleraba la
alimentacién oral y presentaba deposiciones normales regulares (la Ultima, el dia previo a la visita). En la
exploracion fisica destacaba una tumoracion escrotal derecha, paratesticular y supratesticular, que se
extendia hacia la base del pene, dejando el orificio inguinal externo derecho libre. Dicha masa, de 3 cm
de didmetro, era de consistencia firme y elastica y no estaba adherida a planos profundos. El nédulo no
era doloroso a la palpacién y no habia signos inflamatorios asociados. El testiculo derecho era de tamafio
y consistencia normales a la palpacion. Una vez efectuada la anamnesis completa y la exploracion fisica,

se pudo descartar el diagnostico previo de hernia inguinal incarcerada.

La ecografia de control ambulatoria mostré una masa dependiente de partes blandas, hipoecogénica y
con buena vascularizacién, que sugeria la presencia de un hemangioma. Por ello, se solicitd una
resonancia magnética, que determiné su composicion grasa, poco vascularizada, de aspecto benigno, lo
que descartaba el diagnostico ecogréfico anterior de tumor vascular. Inicialmente se optd por seguir
clinica y ecogréficamente al paciente; tras 3 meses se constato que, si bien se mantenia asintomatico, se
habia producido un leve incremento del tamafio de la lesion. Dada la accesibilidad de la masa y su falta
de regresién, se decidio proceder a su extirpacion quirurgica. Intraoperatoriamente, se aprecié una masa
independiente del testiculo derecho, e intimamente adherida a la cabeza epididimaria, que ascendia
hasta la base del pene, rodedndolo y cruzando la linea media (figura 1). Macroscopicamente, su aspecto

era irregular, de unos 3 x 2,5 ¢cm de didmetro y coloracion blanco-grisacea, con un buen plano de
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separacion, lo que permitié una reseccion en bloque. El informe anatomopatoldgico fue compatible con un
hamartoma fibroso de la infancia (HFI), mostrando una inmunotincién negativa a desmina, y positiva para
CD34, actina y S100 (figura 2). El postoperatorio transcurrio sin incidencias, y el paciente fue dado de alta

a las 8 horas de la intervencion, sin evidencia de recidiva al afio de seguimiento.

Discusion

El HFI es una proliferacion fibrosa subcutanea benigna, descrita por primera vez por Reye, en 1956,
como «tumor fibromatoso subdérmico de la infancia»’, y posteriormente Enzinger establecio el término
actual de «hamartoma fibroso de la infancia», tras un analisis de 30 casos publicado en 19652
Generalmente, aparece en nifios menores de 2 afios, aunque puede estar presente al nacimiento hasta
en el 15-20% de los casos®. Predomina en el sexo masculino, con una proporcion 2:1, y no existen
evidencias de herencia familiar ni asociacién con otras neoplasias o malformaciones congénitas
subyacentes. La forma mas usual de presentacion es como una masa Unica, de tamafio variable,
habitualmente de 1-8 cm, con coloracién similar a la piel. Firme y mévil, en ocasiones puede estar
adherida a planos profundos, no es dolorosa al tacto, y suele estar no encapsulada. Puede encontrarse
en cualquier regién anatémica, aunque los lugares mas frecuentes son la region axilar, el térax y los
hombros24$. QOtras localizaciones descritas son la region distal de las extremidades, la cabeza, el cuello y
el area genital. Hemos encontrado 10 publicaciones de casos de HFI de afectacion genital, aunque Popek
et al. son los que presentan la serie mas amplia, con 15 casos descritos en el escroto, el cordén

espermatico, la region inguinal, el pubis y los labios mayores’ 2.

Clinicamente silente, en localizaciones atipicas puede provocar sintomas, como dolor, si la lesion afecta a

las zonas de tension, o producir cambios pigmentarios en la piel®.

El diagnéstico definitivo se realiza tras la extirpaciéon quirirgica, basandose en las caracteristicas
anatomopatoldgicas. El estudio microscopico ha permitido conocer que el HFI tiene 3 componentes en
distinta proporcion: haces bien definidos de miofibroblastos dentro de una estroma de coladgeno, nidos y
agregados de células inmaduras y mesenquimales en una matriz mixoide, y adipocitos maduros*5'3, En
algunos casos los vasos sanguineos pueden ser prominentes, especialmente en las areas mixoides. Las
células mesenquimales primitivas son positivas para vimentina; el componente fibroblastico es positivo

para actina y los adipositos son positivos para la proteina S100'314,

Por su presentacién clinica el diagndstico diferencial se establece con otro tipo de tumores, como
fibromatosis juvenil, lipomas, lipoblastomas, sarcomas, dermatofibromas, neurofibromas, miofibromatosis
y hemangiomas; dependiendo del componente tisular y su localizacién, debe diferenciarse

histolégicamente de la fibromatosis digital infantil, la lipofibromatosis y los miofibromas. En este caso, al
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ser una masa escrotal, es necesario descartar un tumor testicular o paratesticular. Se sabe que la
incidencia de los tumores testiculares en la infancia es de 0,5-2 casos por cada 100.000 nifios; la mayoria
tienen un origen germinal y un comportamiento benigno, como los tumores del saco vitelino y los
teratomas?516, Los tumores paratesticulares constituyen un grupo heterogéneo, con un comportamiento y
una histologia variable, entre los que destaca el rabdomiosarcoma por su comportamiento maligno215.16,
En el caso que presentamos, en la exploracién fisica se palpaba una tumoracion supratesticular que se
extendia hacia la base de pene, por lo que fue necesario diferenciarla de uno de los tumores malignos, el
rabdomiosarcoma, que con frecuencia se localiza en la regién peritesticular. La anatomia patolégica fue

definitoria para ello.

El tratamiento de eleccién es la extirpacién local, fundamental asimismo para llegar a un diagnéstico
anatomopatolégico de certeza. En estos casos la tasa de recurrencia es del 15%, principalmente si la
reseccién es incompleta®'’. El prondstico del HFI es bueno y no se han descrito casos de degeneracion

maligna, aunque no se ha comunicado su remision espontanea.

Conclusiones

El HFI se puede incluir en el diagnéstico diferencial de masas subcuténeas infantiles, sobre todo en la
region genital, particularmente por su confusion clinica con los tumores de extirpe maligna, como el
rabdomiosarcoma, del que puede ser indistinguible previo al estudio anatomopatolégico. Debido a esta
dificultad diagnoéstica, el tratamiento de eleccion es la exéresis completa para determinar su estudio

histologico.
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Figura 1. Se observa una masa irregular (regidn superior izquierda de la imagen), supratesticular
e independiente del testiculo derecho (localizado en la parte inferior del pene)

Figura 2. Imagen histolégica sugestiva de un hamartoma fibroso de la infancia, que muestra
agregados de tejido adiposo maduro separado por tejido fibroso maduro y colégeno en una matriz
mixoide
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