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Introduccion

El hamartoma fibroso de lainfancia (HFI), fue descrito por
Reye en 1956 con € nombre de tumor fibromatoso subdérmi-
co de la primerainfancia, siendo Enzinger en 1965 quien le
dio su nombre definitivo®. Se trata de una proliferacion fibro-
samal circunscrita que afecta a dermis e hipodermis, ocurrien-
do entre el nacimiento y €l primer afio de vida. Predomina, a
igua quelamayoriade lostumores fibrososinfantiles, en el se-
x0 masculino y su localizacion prioritaria es en la axila®.

Caso clinico

Se trata de una nifia de quince meses de edad, sin antece-
dentes de interés. Esta correctamente vacunada, incluyendo BCG.
A los diez meses de vida sus padres notan un nodulo axilar iz-
quierdo de 1,5 x 1 cm., superficia y duro, no adherido a pla-
nos profundas, no doloroso y sin signos inflamatorios. Al obser-
varse discreto aumento de tamafio y consistencia en controles
posteriores, se realiza ecografiadelalesion. Con lasospechade
becegeitis se decide toma de biopsia bajo anestesia general.

Macroscépicamente, no se reconocia ninguna estructura no-
dular en el material remitido, estando éste constituido por frag-
mentos blanquecinos y de consistencia blanda, con unas medi-
das en conjunto de 1,8x1,2 cm.

El estudio histol 6gico mostré una proliferacion no encapsu-
lada, con un patrén de crecimiento vagamente organoide, cons-
tituida por trabéculas de colageno con células fusiformes de ti-
po fibroblasto (Fig. 1). Estas trabéculas separan masas de tgjido
adiposo maduro e islotes de células pequefias redondas de as-
pecto mesenquimal inmaduro, inmersas en una matriz mixoide
con abundantes capilares (Fig. 2).

Parael estudio inmunohistoquimico utilizamos los siguien-
tes anticuerpos monoclonales: vimentina
(Biogenex.Concentracion 1:300), anticuerpo contra determi-
nados filamentos intermedios presentes en las células mesen-
quimales; <ctina (Dako.Concentracion 1:50) y desmina
(Dako.Concentracion 1:100), que reaccionan contra antigenos
musculares, asi como Mib-1 (Inmunotech. Concentracién 1:50)
parael estudio de su indice de proliferacion celular.
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Hamartoma fibroso de la infancia.
Estudio inmunohistoquimico de un
nuevo caso

Figura 1. Hamartomafibroso de lainfancia. Petron organoide caractéristico,
constituido por trabéculas fibrosas, separando tejido adiposo maduro e
islotes de células mesenquimales. H/E 25x.

En nuestro caso, encontramos positividad para Vimentina
Unicamente en las células pequefias mesenquimales, mientras
que las células fusiformes fueron positivas para Actina, mos-
trando una positividad déhil para Desmina. El indice de proli-
feracion celular, valorado de forma semicuantitativa, fue de me-
nos del 10%, tanto en los islotes de células inmaduras como en
las células fibroblasticas.

Discusion

Lostumores fibrosos de lainfancia son aguellos que se pro-
ducen en este periodo de tiempo, sin presentar equivalenciaen
lavida adulta. Ademas, estas |esiones tienen predileccion por
determinados periodos de la edad infantil, pudiendo, segin al-
gunos autores, separar de entre ellas un grupo que selimitariaa
la edad neonatal®. Entre ellos se encuentrael HFI. Esteraro tu-
mor tiene predileccidn por los varones'y se localiza principal
mente en laregidn axilar®. Su presentacion clinicano es ca
racteristicay su pronostico es excelente, curando tras la extir-
pacion quirdrgica de lalesion.

Laimportancia del reconocimiento de estatumoracion ra-
dica en su posible confusién con otras entidades de peor pro-
ndstico; dentro del grupo de lostumores fibrososinfantiles, hay
que diferenciarlo, por un lado, de lafibromatosis infantil®; és-
ta es una tumoracion solitaria en la mayoria de los casos, que
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Figura 2. Hamartomafibroso delainfancia. Asociacion tipicade elementos
fibrosos y adiposos maduros. H/E 100x.

puede ser dolorosay que, a contrario que el HFl siempre afec-
taal plano muscular subyacente, incluso con destruccion local.
Otro tumor del que esimportante diferencirlo es el fibrosarco-
ma infantil, también llamado fibromatosis agresiva infantil®,
Este se presenta como una masa Unica de tamafio mayor que el
HFI, localizada en tronco o extremidades y necesita, unavez
diagnosticado, tratamiento més agresivo que € tumor que nos
ocupa. Pero si clinicamente puede haber confusion, € distinti-
vo aspecto histolégico del HFI hace sencillo su reconocimien-
to. Es caracteristico su patron organoide y sus tres elementos
congtitutivos: trabéculas de coldgeno con elementos fusocel u-
laresy grupos de tejido adiposo maduro, ademas de célulasin-
maduras inmersas en una matriz mucoide®4. La proporcion de
€stos tres componentes es variable seglin 0s casos.

Fuera del grupo de las fibromatosis de lainfancia, el HFI
puede ser confundido con otros cuadros, dependiendo de lalo-
calizacion de cada caso; por gjemplo, los HFI descritos anivel
genital pueden asemejarse d rabdomiosarcomaembrionario, un
tumor que ocurre en nifios mayores®. En nuestro caso en con-
creto, lalocalizacion axilar hace preciso diferenciarlo funda-
mentalmente de adenopatias , debidas en su mayor parte a pro-
cesos infecciosos e inmunoal érgicos; en este grupo, la vacuna-
cion antitubercul osa produce complicaciones especificas, in-
cluidas lesiones fibrosas, debidas al efecto directo de
Mycobacterium bovis, y adenopatias®, que fue el diagndstico
de sospecha con el que se remitié a nuestro Servicio.
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La histogénesis del HFI ha sido muy discutida. Mientras
Reye, en su trabajo original, [o considera un proceso reactivo,
paraotros autores® constituye un verdadero tumor, siendo para
la mayoria unalesién hamartomatosa. L os hallazgos inmu-
nohistoquimicos y ultraestruturales més recientes apoyan esta
Ultima teoria; asf, se han documentado células mesenquimales,
fibroblastos, adipocitos, vasos sanguineos y miofibroblastos
en latumoracién@78), Todos estos forman parte del tejido dér-
mico e hipodérmico en el que asientan los HFI, o que nos con-
duce aladefinicion clésica de hamartoma. En nuestro caso, la
positividad de las células inmaduras de los islotes para vimen-
tina apoya su origen mesenquimal aungue no lo confirma, dada
lainespecificidad del anticuerpo; de igual forma, la positivi-
dad paraactinay desminaen las células fusiformes sugiere que
se traten de miofibroblastos, |0 cual es aceptado por numerosos
autores®?, Sediscute @ papel que estos miofibroblastos juegan,
ya que mientras algunos asumen que estas células pueden ser
componentes normales de diversos tejidos, otros creen que tie-
nen caracter neoplésico.

En resumen, el HFI es un raro tumor benigno, cuyo cono-
cimiento esimprescindible para evitar confundirlo con otros pro-
cesos de mayor agresividad o de diferente tratamiento; su diag-
ndstico definitivo es tinicamente posible tras su estudio histolé-
gico.
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