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RESUMEN

ANTECEDENTES Y MARCO TEORICO

Las lesiones fibrosas proliferativas que afectan a los nifios muestran caracteristicas peculiares Unicas,
algunas lesiones ocurren solo en este grupo de edad mientras que otras lesiones son histolégicamente
similares a las de los adultos. Debido a las diferencias que existen es necesario reconocer estas lesiones
fibrosas proliferativas para dar un tratamiento adecuado y evitar tratamientos incorrectos. El hamartoma
fibroso de la infancia (HFI) es una proliferacion fibrosa subcutanea poco frecuente, que ocupa el 2% de
los tumores de tejidos blandos en el primer afio de vida y aproximadamente el 5% de los tumores
fibroblasticos/miofibroblasticos en los nifios. El termino fue utilizado por primera vez por Enzinger en 1965
quién describid 30 casos, pero nueve afios antes Reye describié casos de histologia similar pero que los
denomino “tumor fibromatoso subdérmico de la infancia’. Generalmente es un tumor Unico en la regién
axilar, en el brazo, en la region inguinal o en el hombro. Histolégicamente los HFI se componen de tres
tipos de tejido: conectivo, adiposo y mesenquimatoso, que se pueden encontrar en diferentes
proporciones, generalmente con predominio del tejido fibroso o adiposo. Algunos casos son altamente
celulares, con células inmaduras, por lo que en ocasiones se diagnostica errbneamente como tumor
maligno. La presentacion clinica, los estudios radiolégicos y el estudio histopatolégico confirman el
diagnéstico. El tratamiento de eleccién es la escision completa; cuando esto no es posible, la recurrencia
ocurre en cerca del 15%. Se informan cinco casos de HFI diagnosticados en dos hospitales de tercer
nivel, durante un periodo de 35 afios. Se hace énfasis en la presentacion clinica, los hallazgos
radioldgicos y los histopatoldgicos para su diagndstico.

JUSTIFICACION

En el Instituto Nacional de Pediatria y en Centro Médico ABC que son hospitales de tercer nivel de
atencion se han reportado solo 5 casos hamartoma fibroso de la infancia, todos diagnosticados de
manera erronea en un inicio, por lo que debido a su rareza es importante conocer su presentacion clinica,
radioldgica y sus caracteristicas histopatoldgicas para establecer un diagndstico correcto y evitar un mal
tratamiento.

TIPO DE ESTUDIO
Reporte de casos y revision cualitativa de la literatura.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes clinicos, los estudios radiolégicos y de histopatologia de cada paciente.
Cuatro de los cinco casos se estudiaron en el Instituto Nacional de Pediatria. El quinto caso en el Centro
Médico ABC. Los cinco casos se presentaron entre 1971 y 2006. Se reviso la literatura sobre el tema en
los idiomas espariol e inglés.

CONCLUSIONES

Informamos cinco casos de HFI diagnosticados en un periodo de 35 afios. Sus caracteristicas clinicas,
radiolégicas e histopatoldgicas son similares a las descritas en la literatura. En todos el diagnoéstico clinico
fue erréneo, lo que muestra lo facil que es confundirlos con otros tipos de tumores. Aunque no en todos
los casos se logro resecar el tumor en su totalidad, hasta el momento no hemos visto ninguna
recurrencia.El HFI es un tumor raro que debe tomarse en consideracién cuando un nifio menor de dos
afios presenta una masa sélida mal definida en la region axilar o inguinal, en el brazo o en el hombro.



MARCO TEORICO

El hamartoma fibroso de la infancia (HFI) es una proliferacion fibrosa subcutanea
benigna, poco frecuente; habitualmente se presenta en los primeros dos afios de la vida
en niflos sanos y que no produce sintomas.. El 15% de los casos se presentan al
nacimiento. 1 A pesar de su rareza, son de los tumores fibroproliferativos mas comunes
en este grupo de edad. Estos tumores de tejidos blandos tienen su origen en la dermis
profunda o en el tejido celular subcutaneo y rara vez se adhieren a estructuras mas

profundas.

Generalmente aparecen como un tumor Unico en la region axilar, en el brazo, en la
region inguinal o en el hombro, pero se han descrito algunos casos en localizaciones
inusuales como la piel cabelluda, la mano, la regién genital, la rodilla, el cuello, el térax,
la cara y el pie.1-10 Debido a que en algunos casos puede haber areas con alto grado
de celularidad y con células inmaduras, pueden diagnosticarse errbneamente como

tumores malignos. 2

Presentamos cinco casos de HFI diagnosticados en un periodo de 35 afios. Hacemos
énfasis en la presentacion clinica, las caracteristicas radiolégicas y el diagnéstico

histopatologico.

INFORME DE LOS CASOS

Caso 1

Nifia de nueve meses de edad sin antecedentes de importancia. Inicié su padecimiento

a los seis meses cuando le apareci6 una masa en el brazo izquierdo de



aproximadamente 1.5 x 2.0 cm, de consistencia dura, superficie lisa, fija a los planos
profundos, no dolorosa y sin cambios de coloracion en la piel adyacente. La paciente
fue enviada a nuestra institucién después de una biopsia escisional con la que se

diagnostico neurilemoma maligno infiltrante de tejidos blandos.

Se realizaron estudios de gabinete incluyendo tomografia axial computada del brazo y
del térax, asi como centellografia ésea con Tc99, que no mostraron tumor residual o
actividad metastasica. Se revisaron nuevamente las laminillas de la biopsia y se

diagnosticé HFI. A los dos afios de seguimiento no hay evidencia de recidiva.

Caso 2

Nifio de cuatro meses de edad sin antecedentes de importancia. A los 20 dias le
aparecié una masa en la regién subescapular derecha, de unos 3 cm de diametro,
indolora, dura, de superficie lisa, fija a los planos profundos y sin cambios de coloracién
en la piel adyacente. La masa aumenté paulatinamente de tamafio motivo por el que fue

enviado a nuestra institucion.

Un ultrasonido mostré un probable lipoma no vascularizado. Se sospechd un
lipoblastoma por lo que se realiz6 biopsia por aspiracion con aguja delgada; se
observaron adipocitos maduros compatibles con lipoma. Se realiz6 biopsia escisional de
la masa. El diagnostico final fue de HFI. A los tres afios de seguimiento no ha habido

recurrencia.



Caso 3

Nifia de 14 meses de edad sin antecedentes de importancia. A los nueve meses de
edad le aparecié una masa en la region suprapubica de aproximadamente 1 x 3 cm,
indolora, mavil, cubierta de pelo y piel de coloracion violacea. Fue enviada a nuestra
institucion para su diagnoéstico y manejo. Clinicamente se diagnostico pilomatrixoma,
por lo que fue sometida a biopsia escisional. El diagnéstico histopatolégico fue de HFI,
con bordes positivos para tumor. A dos afios de seguimiento no hay evidencia de

recurrencia.

Caso 4

Nifilo de dos afos de edad sin antecedentes de importancia. Cuatro meses antes le
aparecié una masa en la cara interna del brazo derecho; era de consistencia dura, fija a
los planos profundos, indolora, mal definida y sin cambios de coloracion en la piel
suprayacente. La masa crecié paulatinamente hasta medir aproximadamente 5 cm de
diametro. Se hizo una biopsia escisional con el diagnéstico de probable lipoma. El

estudio histopatolégico demostrd un HFI.

Caso 5

Nifio de 11 meses de edad sin antecedentes de importancia a quien se le detectdé una
masa en la cara interna del brazo derecho a los seis meses de edad. Un médico
particular sospechd un linfangioma y no indicé ningun tratamiento. El crecimiento

paulatino de la masa preocup6 a la madre, quien decidio traerlo a nuestra institucion.



La masa media aproximadamente 10 x 6 cm; era indolora, de consistencia dura, fija a
los planos profundos y sin cambios de coloracién de la piel suprayacente. Un
ultrasonido mostré una masa de contenido graso (Figura 1). Una resonancia magnética
nuclear corroboré la naturaleza grasa de la masa y mostrd proximidad con los vasos y
nervios del brazo (Figura 2). Se operé con el diagnéstico de probable lipoblastoma. Se
resecO el tumor en su totalidad; hubo que desprenderlo del nervio cubital. El estudio
histopatolégico mostré un HFI con bordes positivos para tumor. A seis meses de

seguimiento no hay evidencia de recurrencia o alteracion funcional del brazo.

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS

Macroscopicamente todos los tumores eran de color amarillo grisaceo, de consistencia
ahulada y con margenes poco circunscritos. Al corte tenian aspecto heterogéneo por
sus componentes adiposo y fibroso en cantidades variables y algunos con cambios

mixoides focales. Los tumores midieron entre 4 y 10 cm. (Cuadro 1)

Microscopicamente se identificaron tres componentes celulares en cantidades variables:
el primero compuesto de fibroblastos y miofibroblastos fusiformes de configuracion
ondulada, formando trabéculas fibrocolagenosas y compartimentos; el segundo
componente estaba constituido por tejido adiposo maduro; el tercer componente era de
islas de células mesenquimales inmaduras, pequefias, redondas, con escaso
citoplasma y matriz mixoide variable (Figura 3). Estas islas predominaban alrededor de

los trayectos vasculares, pero las habia dispuestas a lo largo de los otros dos



componentes (Figura 4). No habia figuras mitéticas mas que en forma ocasional y sin

atipias. En uno de los casos habia esclerosis acentuada (Figura 5).

Los tres componentes tuvieron positividad inmunohistoquimica para la vimentina; el
componente adiposo presentd inmunomarcacion para la proteina S-100. Tanto el
componente mesenquimal, como las trabéculas fibrocolagenosas fueron positivas de

forma multifocal con actina, lo que denota su probable diferenciacién miofibroblastica.
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JUSTIFICACION

En el Instituto Nacional de Pediatria y en Centro Médico ABC que son hospitales de
tercer nivel de atencién se han reportado solo 5 casos hamartoma fibroso de la infancia,
todos diagnosticados de manera errébnea en un inicio, por lo que debido a su rareza es
importante conocer su presentacion clinica, radiolégica y sus caracteristicas

histopatoldgicas para establecer un diagndstico correcto y evitar un mal tratamiento.

MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio. Reporte de casos y revision cualitativa de la literatura.

Se revisaron los expedientes clinicos, los estudios radiolégicos y de histopatologia de
cada paciente. Cuatro de los cinco casos se estudiaron en el Instituto Nacional de
Pediatria. El quinto caso en el Centro Médico ABC. Los cinco casos se presentaron

entre 1971 y 2006. Se revisé la literatura sobre el tema en los idiomas espafiol e inglés.

CRONOGRAMA

Revision de la literatura: 31 de enero al 31 de marzo del 2007
Recoleccion de datos: 1 de abril del 2007 al 1 de mayo del 2007
Andlisis de datos: 2 de mayo del 2007 al 1 de junio del 2007
Elaboracion de tesis para revision: 2 de junio del 2007 al 29 febrero del 2008
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DISCUSION

En 1956 Reye describidé seis casos de una nueva entidad en nifios menores de dos
afos a la cual denomind “tumor fibromatoso subdérmico de la infancia”.11 En 1965
Enzinger y Weiss describieron 30 casos de lo que denominaron“hamartoma fibroso de
la infancia”.1-3,12-14 Los HFI son lesiones fibroproliferativas que tienen su origen en el
tejido subepitelial y que tipicamente aparecen en pacientes de raza blanca, del género

masculino, menores de dos afos de edad. 1,2,5,13

La relacion hombre/mujer es 3:1. 4, 13. Aproximadamente 75% se localizan en la regién
axilar y el brazo; son menos frecuentes en el hombro, la ingle, la espalda, el cuello, los
genitales y el area perianal, la pared toracica, la cara, el pie, la mano y la piel

cabelluda.1-9,13,14

El tumor aparece generalmente poco después del nacimiento como una masa indolora,
mal definida, de tamafio y forma variables, que crece paulatinamente. Puede estar libre
o fija a los planos profundos. El tumor mide entre 2 y 5 cm de diametro, pero puede
llegar a medir hasta 15 cm. 4, 13 Rara vez infiltra el masculo esquelético subyacente y
nunca se han descrito metastasis a sitios distantes. El tratamiento de eleccion es la

escision completa; cuando no es posible, la recurrencia es cercana al 15%. 1-5,13-15

El ultrasonido muestra una lesion hiperecogénica, con margenes mal definidos y areas
de sombra acustica (Figura 1). La resonancia magnética muestra su forma
caracteristica, bandas con intensidad de sefal intermedias (tejido fibroso), mezcladas

con tejido graso en forma organizada 15 (Figura 2).
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Histolégicamente los HFI se componen de tres tipos de tejido: conectivo, adiposo y
mesenquimatoso, que se pueden encontrar en diferentes proporciones, generalmente
con predominio del tejido fibroso o adiposo 10,13,16,17 (Figuras 3, 4 y 5). Sin embargo,
no se conocen el origen histogenético ni la naturaleza biol6gica exacta de estos
tumores. 2,15 Dato caracteristico es que los margenes del tumor no estdn bien

definidos y no se encuentran figuras mitoticas ni anaplasia celular. 10,16

Aunque el diagnostico histopatoldgico se puede realizar casi siempre en cortes tefiidos
con hematoxilina y eosina, las tinciones de inmunohistoquimica pueden ser valiosas. La
células mesenquimales son positivas para la vimentina; el componente
fibroblastico/miofibroblastico es positivo a la actina y el componente adiposo es

inmunoreactivo con la proteina S-100.

Por su presentacion clinica, los HFI frecuentemente se confunden con otro tipo de
tumores: linfadenopatias, fibromatosis juvenil, lipomas, lipoblastomas, sarcomas,
dermatofibromas, neurofiboromas y hemangiomas. También se confunden con
miofibromatosis, aunque esta Ultima aparece en mas de un sitio, puede involucionar
espontaneamente y es de caracter familiar, caracteristicas que nunca se han descrito

enun HFI. 2,4,10,14

Histologicamente y de acuerdo al componente predominante, los diagndsticos
diferenciales a considerar son: fiboromatosis digital infantil, miofioroma y lipofiboromatosis.
La fibromatosis digital infantil ocurre casi exclusivamente en los dedos de las manos y
los pies y presenta las caracteristicas inclusiones intracitoplasmicas, perinucleares

eosindfilas. Los miofiboromas se presentan con mas frecuencia en cabeza y cuello y

13



tienen una imagen fusocelular bifasica con areas poco celulares y otras zonas mas

densas de miofibroblastos, con patron tipo hemangiopericitoide.

En el grupo de las lipofibromatosis y otros tumores pediatricos de tejido adiposo como el
lipoblastoma, no existe componente mesenquimal inmaduro ni trabéculas de
miofibroblastos como en el HFI; sin embargo, en ocasiones, estos tumores pueden
mostrar un componente de tejido adiposo tan prominente que se confunde con
cualquiera de las neoplasias pediatricas de tejido adiposo. En el caso del lipoblastoma,
el tejido adiposo maduro alterna ademas con tejido adiposo inmaduro (lipoblastos) y
aunque hay trabéculas fibrosas, éstas son finas y le confieren al tumor una apariencia

lobulada. 18-20

Nuestra serie muestra la rareza de estos tumores, ya que a lo largo de 35 afios sdlo se
presentaron cinco casos en dos instituciones de tercer nivel de atencién. Al igual que lo
sefialado en la literatura, la mayoria de nuestros pacientes son masculinos y en todos el
tumor aparecio antes de los dos afios de edad. Cuatro de los cinco tumores midieron

entre 4 y 6 cm de diametro; uno de ellos midié 10 x 6 cm.

El 80% de los tumores se localizaron en la axila y miembro toracico y sélo uno se
localizdé en la region suprapuUbica. Este Ultimo, ademas de no tener la localizacion

habitual, tenia pelo, como el descrito por Yoon y cols. 21 (Cuadro 1).

Los cinco pacientes se diagnosticaron clinicamente en forma errénea. En dos, se
sospecho inicialmente un tumor maligno (un lipoblastoma y un neurilemoma maligno
infiltrante); en otros dos, tumores benignos (lipoma y pilomatrixoma) y en uno de ellos

se sospechd inicialmente linfangioma y posteriormente lipoblastoma (Cuadro 1).
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Desconocemos el curso de uno de los pacientes; los otros cuatro han sido seguidos
entre seis meses y tres afos después de operados (promedio 1.8 afios); ninguno ha

presentado recurrencia del tumor.

CONCLUSIONES

Informamos cinco casos de HFI diagnosticados en un periodo de 35 afios. Sus
caracteristicas clinicas, radiolégicas e histopatoldgicas son similares a las descritas en
la literatura. En todos el diagndstico clinico fue erréneo, lo que muestra lo facil que es
confundirlos con otros tipos de tumores. Aunque no en todos los casos se logré resecar

el tumor en su totalidad, hasta el momento no hemos visto ninguna recurrencia.

El HFI es un tumor raro que debe tomarse en consideracion cuando un nifio menor de
dos afos presenta una masa sélida mal definida en la region axilar o inguinal, en el

brazo o en el hombro.
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ANEXOS

brare dor t d

Figura 1. Wirasonido gus muesira masa de tgjidoz blandos, he-
terogénea, con bordes mal definidos v vascularidad escaza. 1a.
Ultrasonido, 1b. Doppler color

Figura 1. Ultrasonido caso 5. Otorgado por el Dr. José Asz Sigall.
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Figura 2. Resonancia mag-
nética nuclear gue muestra
masa de tejidos blandos en
codo v brazo derecho, con
bordes mal definidos en su
cara lateral, hiperintensa en
T1 y T2 v con atenuacion
importante en la secuencia
de saturacion de grasa.
2a. Proyeccion axial en se-
cusncia T1. 2b. Proyeccion
axial en secuencia T2. 2c.
Froyeccion axial en se-
cusncia T1 con gadolinium
vy saturacion de grasa.

Figura 2. 2a. 2b. 2c. Imagen de Resonancia magnética del caso 5. Otorgada por el Dr. José Asz Sigall.
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Figura 2. 2d. Proyeccion coronal en secuencia T1 con gadoli-
nium.

Figura 2.2d. Imagen de Resonancia magnética del caso 5. Otorgada por el Dr. José Asz Sigall.

Figura 3. Fotoagrafia microscopica que ilustra los fres companentss
histoldgicos: trabéculas fibrocolagenosas de fibroblastos v miofi-
broblastos fusiformes, tejido adiposo maduro v grupoes de células
mesenquimales inmaduras. Hematoxilina vy ecsina {(10x).

Figura 3. Imagen de microscopio otorgada por la Dra. Beatriz de Ledn Bojorge del departamento de

patologia del INP.
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Figura 4. Fotografia microscopica a mayor aumenta que muesfra
c&lulas mesenguimales inmaduras con niclens redondos U ovales
sin atipias y escaso citoplasma. Hematoxilina y eocsina (40x).

Figura 4. Imagen de microscopio otorgada por la Dra. Beatriz de Ledn Bojorge del departamento de

patologia del INP.

Figura 5. Fotografia microscopica gue muestra predominio del
componente fibroso esclerosado. Hematoxiling v eosina (10x).

Figura 5. Imagen de microscopio otorgada por la Dra. Beatriz de Ledn Bojorge del departamento de

patologia del INP.
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Cuadro 1. Caracteristicas clinicas

Caso Edad Edad Sexo Sitio Tamanio Diagnostico Seguimiento Recurrencia
PFregentacian Resecocidn Anatomico Dismetro Inicial
Maximo
1 G meses 9 meses F Brazo 3cm Meurilemoma 2 anos Mo
Zquierdo maligno
infittrante
2 20 dias 4 meses [ Subescapu- 6 cm Lipoklastoma 3 afioz Mo
lar derecho
3 9 mases 14 meses F Supraplbico Som Filomatrixama 2 afios Mo
4 20 meges 24 meses i Brazo 4 om Lipoma - ?
derecho
5 & meses 11 meses Lt Brazo 10 cm Linfangicma B messs Mo
derecho Lipoblastoma

21
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