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Fibromatosis palmar infantil. A proposito de
un caso.

H. VALERO FABADO, D. MONTANER ALONSO, J. PERALTA NIETO.
SERVICIO DE TRAUMATOLOGIA Y CIRUGIA ORTOPEDICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DR. PESET. VALENCIA.

Resumen. Presentamos como caso clinico, una fibromatosis palmar infantil, complicada con un granuloma
pidgeno. Ambas entidades, aunque si bien se comportan con una elevada agresividad local, tienen un compor-
tamiento benigno, en la mayoria de las ocasiones, siempre que no se trate de la expresion externa de una entidad
de mayor gravedad denominada miofibromatosis infantil. Describimos el caso y el seguimiento del paciente,
destacando que dentro de un diagnéstico anatomopatoldgico, de escasa especificidad, es crucial un diagndstico
clinico de mayor envergadura para descartar lesiones de otras localizaciones que pueden poner en peligro la vida
del mismo.

Palmar fibromatosis in children. A case report.

Summary. We present a case of palmar fibromatosis complicated with a pyogenic granuloma in a child. Both
entities, even though they are locally aggressive, have a benign behavior in most cases, provided that they are not
part of a more serious entity known as infantile myofibromatosis. We report the clinical case and follow up of the
patient, highlighting the fact that as we deal with an anatomopathological diagnosis of quite limited specificity, it
is crucial to look for an adequate clinical diagnosis in order to discard other lesions in different locations which

could endanger our patient’s life.
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Introduccion

Describimos un caso de fibromatosis palmar en la in-
fancia, también conocida como tumor de Reye.

La importancia del mismo radica en el conocimien-
to de la enfermedad, ya que muchas veces puede ser
confundida con una entidad de posible mal pronostico,
por las lesiones concomitantes, denominada miofibro-
matosis infantil.

El presente caso ademds se nos presenta como una
complicacion tras biopsia, por parte de otra especia-
lidad no acostumbrada a la complejidad anatémica de
la mano.

Caso clinico

Varon de 6 afios de edad que es remitido desde Aten-
cioén Primaria al Servicio de Dermatologia de nuestro
hospital en enero de 2012 por presentar dos lesiones

nodulares en la mano derecha de 1 mes de evolucion.
Como unico antecedente de interés, refiere haberse so-
metido a amigdalectomia y adenoidectomia.

Los padres refieren una contusion en la mano derecha
previa a la tumoracion en la cara palmar del primer es-
pacio intermetacarpiano. A las 3 semanas aparecié una
lesion similar en el pulpejo del cuarto dedo, sin ningtin
antecedente traumatico. No refieren ningun cuadro in-
feccioso previo ni coincidente con las lesiones. Es estu-
diado de entrada en el Servicio de Dermatologia donde
se toma biopsia excisional.

El paciente es remitido a nuestro servicio desde Der-
matologia debido a que la zona la biopsia se complico
con la aparicion de un granuloma piogénico, y con el
diagnostico anatomopatolégico de fibromatosis, para
realizar la exéresis de las lesiones de la mano y el pul-
pejo del cuarto dedo.

A la exploracion el estado general del paciente era
bueno. Presentaba una tumoracion de aproximadamen-
te 2 x 5 cm de didmetro en la palma de la mano dere-
cha, sobre el primer espacio intermetacarpiano, adhe-
rida a planos profundos y con una excrecencia cutanea
eritematosa de aspecto friable y ulcerado; también se
identifico una segunda lesion subepidérmica indurada
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en el pulpejo del cuarto dedo, discretamente eritema-
tosa (Fig. 1).

Las lesiones eran dolorosas a la palpacion. No habia
afectacion articular ni se objetivaron ningun déficit
sensitivomotor ni alteraciones troficas a nivel distal.
Se realizaron las siguientes pruebas complementarias
diagnosticas:

- Ecografia: tumoracion en la vertiente palmar de la
base del segundo dedo, de 2,2 x 2 x 1,3 cm, hipoecoi-
ca, y de contorno bien definido y polilobulado; hay
una segunda lesion en el pulpejo del cuarto dedo de
0,9 cm de diametro maximo con las mismas caracte-
risticas ecograficas. Ambas lesiones estan localiza-
das en el tejido subcutaneo y no muestran relacion
con estructuras tendinosas ni musculares.

- RM: tumoracion de 1,7 x 2,2 cm nodular, lobulada
y bien definida en la vertiente palmar del segundo
metacarpiano derecho de localizacion subcutanea,
cuya parte superficial se extiende hasta la piel; esta
en contacto con los musculos interdseo y lumbrical,
y con los tendones flexores del segundo dedo, que
desplaza en sentido medial. Presenta una mayor se-
fial que los musculos en T1 y es muy hiperintensa en
T2. El centro de la lesion es menos intenso en T1 y
mas intenso en T2, probablemente por el componen-
te mixoide, necrotico o secundario a biopsia. Se ob-
serva una tumoracion similar en el pulpejo del cuarto
dedo, de 11 mm de didmetro maximo y en contacto
con el tendon flexor (Fig. 2).

El diagnoéstico preoperatorio de sospecha fue fibro-
matosis digital infantil, frente a fibroma de vainas
tendinosas, en base a la informacion aportada por el
estudio de anatomia patoldgica, principalmente porque
este Ultimo se caracteriza por estar intimamente unido
a la vaina del tendon respetando la dermis, y por tanto
su diagnostico diferencial es fundamentalmente con
los tumores de células gigantes de la vaina'.

Dadas la complicacion de la lesion con la aparicion
de un granuloma piogénico que no respondia a trata-
miento conservador por Dermatologia y la impotencia
funcional que producian las lesiones, se procedio a la
reseccion quirurgica (Fig.3) y remision de las muestras
para su estudio anatomopatoldgico. Durante la ciru-
gia se objetivo una lesion encapsulada, que respetaba
el paquete colateral, el tendon flexor y la musculatura
interdsea del segundo dedo. En el cuarto dedo, la le-
sion era muy friable y surgia la dermis que rodeaba a
los nervios colaterales con una diseccion distal dificil

(Fig. 4).

Resultados

El diagnéstico anatomopatoldgico confirmé nuestra
sospecha al describir la lesion como una fibromatosis
con diferenciacion miofibroblastica.

Ante este hallazgo, resulta obligado ampliar el diag-
noéstico, a fin de descartar una entidad conocida como
Miofibromatosis infantil, descrita por Enzinger' en
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Figura 1. Lesion exocitica eritematosa en la palma de la mano, es el
granuloma pidgeno secundario a la biopsia sobre fibroma. En 4° dedo
se aprecia también lesion nodular eritematosa sobre pulpejo.

Figura 2. Estudio de Resonancia Magnetica: A. Coronal T1 imagen
nodular en base de 2 metacarpiano. B. Axial T1 se aprecian imagenes
hiperintensas centrales en la lesion caracteristicas de necrosis. C.
Sagital T2 4° dedo: imagen hiperintensa en pulpejo en continuidad y
respetando flexor. D. Coronal T1 4° dedo: imagen nodular por encima
de la vaina del flexor. Todas ellas caracteristicas de tejido fibroso.

Figura 3. Imagen que muestra como la lesién de la palma de conteni-
do fibroso, pertenece a la capa subdérmica respetando el recorrido de
nervios colaterales.
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1981, consistente en la aparicion de lesiones en princi-
pio benignas, caracterizadas por la proliferacion de fi-
broblastos y miofibroblastos, que pueden afectar a piel,
musculos, hueso o visceras, cuya etiologia es desco-
nocida, aunque se han descrito casos con una herencia
familiar, y puede acarrear una mortalidad del 75% de-
bido, fundamentalmente, a las lesiones cardiacas exis-
tentes. Por este motivo, a nuestro paciente se le solicitd
un estudio ecocardiografico, que dio como resultado
la existencia de imagen redondeada hiper-refringente
(0°9x0’7cm), en la region mediobasal de septo 1V, en
ventriculo derecho, también se visualizo otra imagen
de caracteristicas similares en la zona correspondiente
al musculo papilar anterolateral (6x11mm), y un dis-
creto aumento de ecogenicidad puntiforme de distribu-
cion homogénea en septo interventricular.

Posteriormente el paciente sigue con controles pe-
riédicos, por parte del Servicio de Pediatria a fin de
controlar la posible aparicion de nuevas lesiones. Ac-
tualmente, el paciente evoluciona favorablemente y no
presenta signos de recurrencia, asi como una involu-
cion de las lesiones cardiacas y sin aparicion de nuevas
lesiones en otros territorios.

Discusion

Lo que consideramos llamativo de este caso de fibro-
matosis digital infantil es la edad tardia de aparicion®*
y la localizacion palmar de las lesiones, asi como su
complicacion con un granuloma piogénico en el foco
de la biopsia.

La fibromatosis digital infantil, tumor de Reye’, es un
tumor fibroso benigno de la infancia, caracterizado por
su afectacion exclusiva de los dedos de las manos y de
los pies, a excepcion del pulgar y del hallux. Supone el
0,1% de las fibromatosis infantiles.

Alrededor del 80% de los casos ocurren en el primer
aflo de vida y aproximadamente un tercio estan presen-
tes en el momento del nacimiento.

Su etiologia es desconocida, aunque se ha relacionado
con infecciones virales por virus del papiloma humano
o herpes simple, sin éxito. Se han descrito casos con
antecedente traumatico.

Se presenta como lesiones nodulares de alrededor de
2cm, solitarias o multiples, en el dorso y en los bor-
des laterales de los dedos de las manos y de los pies.
Clinicamente, son tumoraciones asintomaticas que, en
algunos casos, provocan deformidad importante ¢ im-
potencia funcional.

Las Rx no suelen aportar informacion, puesto que la
mayoria son normales. La ecografia permite evaluar
la profundidad de la lesion. Sin embargo, es la RM la

Figura 4. Tejido caracteristico de fibromatosis en 4° dedo. La
reseccion es dificultosa debido a su déficit de capsula y rodeando a
paquetes colaterales.

que delimita mejor la profundidad y la afectacion de
estructuras adyacentes, asi como la sospecha de ma-
lignidad.

Histoloégicamente se caracteriza por una proliferacion
benigna de miofibroblastos con cuerpos de inclusion
eosinofilicos.

El manejo terapéutico esta muy discutido, puesto que
la regresion espontdnea y la recidiva tras la exéresis
quirurgica son frecuentes®.

Por otro lado, tenemos la aparicion de un granuloma
piogénico tras la biopsia. Si originariamente se supuso
que esta entidad era una complicacion de la infeccion
pidgena de una herida, sin embargo, en el momento ac-
tual, se considera que el episodio primario es la prolife-
racion endotelial reactiva ante diversos estimulos. Este
suele presentarse como un pequeilo ndédulo de color va-
riable entre rojo y violaceo, que raramente supera 1 cm
de diametro, es exofitico, en ocasiones pedunculado y
tiene un aspecto carnoso. Con frecuencia se observa
erosionado y muestra una superficie lisa o mamelo-
nada que puede acabar cubriéndose por una costra. Un
dato clinico muy tipico, aunque no constante, es la pre-
sencia de un collarete epidérmico alrededor de la base
de las lesiones pedunculadas.

Aunque en el pasado la fibromatosis digital infantil
fue considerada como una enfermedad potencialmente
maligna, no se han comunicado casos de metastasis o
transformaciéon maligna, si bien, el tratamiento reco-
mendado es la exéresis quirargica”®.

Tal y como hemos comentado anteriormente, es fun-
damental el seguimiento del paciente ante la posibili-
dad de recurrencia de las lesiones, y ademds, ahondar
en el diagndstico a fin de descartar la existencia de le-
siones viscerales que puedan comprometer la vida del
paciente.
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