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RESUMEN

El fibroqueratoma periungueal adquirido es un tumor fibroepitelial benigno, con escasa incidencia a nivel del
pie. Es una masa carnosa cubierta de piel hiperpigmentada con hiperqueratosis en su porcién distal, de consis-
tencia firme e indurada y tamafio variable, que oscila entre los 3 y los 15 mm de diametro.

Presentamos el caso de un varéon de 6 afios, con una tumoracioéon de 0,4 x 0,5 cm, dolorosa, compatible con fi-
broqueratoma periungueal adquirido a nivel del hallux. Dada la edad del paciente, hay que realizar diagnostico
diferencial con tumor de K6enen.

Tras la reseccién quirdrgica segiin técnica de colgajo en bandera, el estudio histopatolégico confirma la sospecha
clinica.

El fibroqueratoma periungueal adquirido es una entidad clinica e histologica bien definida y muy caracteristica,
cuyo diagnoéstico puede realizarse con toda certeza y su tratamiento definitivo se llevara a cabo por medio de la
escision definitiva de la lesion.

PALABRAS CLAVE: Fibroma periungueal adquirido; Fibroma periungueal; Tumor de Kéenen.
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PERIUNGUAL FIBROKERATOMA IN PEDIATRIC PATIENTS

SUMMARY

The acquired periungual fibrokeratoma is a benign fibroepithelial tumor, which rarely occurs on the foot. It typ-
ically presents as a fleshy mass covered with hyperpigmented skin and hyperkeratosis in its distal portion. The
lesion exhibits a firm, indurated consistency and varies in size, ranging from 3 to 15 mm in diameter.

We describe the case of a 6-year-old male who presented with a painful tumor measuring 0.4 x 0.5 cm on the
hallux, consistent with acquired fibrokeratoma. Given the patient's age, a differential diagnosis should include

K6enen's tumor.

Following surgical resection using the flag flap technique, histopathological examination confirmed the clinical
suspicion. Acquired periungual fibrokeratoma is a distinct clinical and histological entity, enabling confident.
Definitive treatment involves complete excision of the lesion.

KEY WORDS: Acquired periungual fibrokeratoma; Kéenen tumor; Periungual fibroma.

INTRODUCCION

El fibroqueratoma, también conocido como fibrogquera-
toma digital adquirido (FDA), es un raro tumor benigno
de estirpe fibrosa @. Se presenta como un nédulo, pe-
queio, solitario y firme en los dedos de las manos o de
los pies @3,

Suele aparecer en varones de edad media. El caso que
se presenta corresponde al de un nifio de 6 afios. Caso
clinico de un menor edad descrito hasta el momento,
tras haber repasado exhaustivamente la bibliografia y
haber consultado la revision multiple de 124 pacientes
presentada en 2017 por Yi-Chiun Tsai y colaboradores®,
donde el paciente mas joven era de 11 afios.

La importancia de este caso radica en el conocimiento
de la lesion, ya que, dada la edad del paciente, es obli-
gatorio realizar pruebas complementarias que descar-
ten una esclerosis tuberosa, donde el tumor de Kéenen
es la variante del fibroma digital adquirido tipico, indi-
ferenciable histolégicamente del FDA.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un varén de 6 anos que acude
a la consulta externa de nuestro servicio de ortopedia
y traumatologia infantil por presentar, desde hace tres
afos, una tumoracion digitiforme, rosada, firme al
tacto, de unos 0,4 x 0,5 cm, en el primer dedo del pie

izquierdo (Figura 1). Dicha lesion se asentaba por de-
bajo del eponiquio, aunque por encima de la lamina
ungueal.

El pediatra del centro de salud lo habia estado tratando
con tratamiento para las verrugas, y al ver que no me-
joraba, lo derivd a traumatologia. El paciente no recor-
daba antecedentes de traumatismo. Ante la sospecha
clinica de fibroqueratoma digital adquirido y dada la
edad del paciente, es obligatorio realizar mas pruebas
complementarias. Se descarta patologia cardiaca, epi-
léptica, la presencia de manifestaciones de angiofibro-
mas en la cara y de maculas hipocrémicas miltiples en
el tronco. Se realiz6 también radiografia del dedo para
descartar lesién 6sea o neoformaciones 6seas de la fa-
lange. El paciente no presenta retraso metal.

Bajo anestesia general e isquemia en muslo, se proce-
di6 a realizar una doble incisién perpendicular, segiin
técnica en bandera, con levantamiento del pliegue pro-
ximal, que expuso toda la tumoraciéon y permitié la di-
seccion y reseccion total de la lesion (Figura 2).

Durante este procedimiento se tuvo especial cuidado de
no lesionar la matriz. Una vez resecado, se recoloco el
colgajo y se suturd con nylon 4/o. La sutura se dispuso
en la parte externa del colgajo para evitar la necrosis
cutanea. Se realiz6 cura con povidona yodada y se cu-
brié con tul graso, gasas y un vendaje compresivo del
antepié.
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Figura 1. Tumoracién digitiforme en lamina ungueal.

Figura 2. Diseccién modo bandera para la exéresis de
la lesion.
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El estudio histoldgico mostrdé un fragmento cutaneo
con hiperqueratosis, papilomatosis, ligera acantosis
irregular y tejido conectivo subyacente de aspecto es-
clerético con fibroblastos, algunos estrellados dispues-
tos de forma dispersa. No se observo atipia ni signos de
malignidad. Diagndstico compatible con fibroquerato-
ma digital (Figura 3).

En el seguimiento, el paciente no mostr6 distrofia un-
gueal ni recidiva de la lesion.

DISCUSION

El fibroqueratoma digital adquirido fue descrito por
primera vez por Bart en 1968 © y se caracteriza por
presentar una proyeccién hiperqueratosica sobreele-
vada rodeada de un collarete epidérmico ©. Mas tarde,
Pinkus y colaboradores @ lo denominaron fibroquerato-
ma acral, por su frecuente localizacién en las palmas y
las plantas, que puede presentarse a nivel periungueal
y afectar la ufia.

Figura 3. A y B. Histopatologia compatible con fibroqueratoma digital.

Se desconoce su etiologia ®. Se caracteriza por ser un
tumor benigno, poco frecuente, situado en las zonas
acrales. Puede desarrollarse después de un traumatis-
mo en dicha zona, es mas frecuente en adultos de edad
media y afecta mas a hombres que a mujeres ©. Kint
y colaboradores  describieron que la incidencia es
mayor en hombres, con una proporcion de 29:21. Gene-
ralmente, tiene un tamafo inferior a 1 cm ™ vy, excep-

cionalmente, se han descrito fibroqueratomas gigantes
(12-15)

Estos tumores son proliferaciones tipicas periunguea-
les; se describen como protrusiones solitarias, firmes,
del color de la piel, rodeadas de collarete hiperquera-
tbsico, que se desarrollan por debajo del repliegue un-
gueal proximal o descansan sobre la base de la matriz®.

Cuando son miltiples, se disponen en semicirculo en la
base de la ufia "9, Pueden ser asintomaticos o dolorosos
si se localizan en las zonas de presion. Si su crecimiento
causa una presion excesiva a nivel de la matriz ungueal,
puede dar como resultado depresiones longitudinales
en la ufia, o bien, si se localizan por debajo, pueden
destruirla @719,

El término adquirido > puede dar lugar a errores, pues
se cree que hay algiin factor que precipita la aparicion
del tumor, cuando la etiologia de este tumor contintia
siendo desconocida. Hare y Smith © propusieron un
traumatismo como factor desencadenante, mientras
que Nemeth y Penney @) describen la existencia del fac-
tor XIlIa positivo en las células dendriticas. Este factor
desempefia un papel importante en la regulacion de la
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sintesis de colageno. Suh y colaboradores ¢ demostra-
ron el incremento de la positividad del factor XIIla en la
dermis de las células dendriticas en fibroqueratomas,
debido a que un pequefio traumatismo estimula la pro-

duccién del factor que conduce la sintesis de colageno
(23,24)

Kint y colaboradores @ realizaron una division de los
fibroqueratomas adquiridos periungueales basandose
en la apariencia, seglin tuviesen forma redondeada o
una apariencia de dedo. Hwang y colaboradores © au-
mentaron la clasificacién describiendo cuatro subtipos
mas, seglin tuviesen forma en varilla, aplanada, en ct-
pula o ramificado; los mas frecuentes fueron en ctipula,
como en el caso que nos ocupa.

Los fibroqueratomas ungueales adquiridos deben con-
siderarse en el diagnoéstico diferencial de los tumores
periungueales con un surco ungueal longitudinal. Se
cree que el surco se debe al fibroqueratoma que se origi-
na en la parte inferior del pliegue proximal de la ufia y
que comprime la matriz de esta ©.

Yasuki @9, en el afio 1985, realiz6 una apreciacion en
la clinica del fibroma periungueal, haciendo diferen-
ciacion entre el fiboroma periungueal adquirido tipo I
(cuando envuelve la 1amina ungueal) y el fibroma pe-
riungueal adquirido tipo II (cuando la regién que abor-
da es solo la region periungueal).

Desde el punto de vista histolégico, se observan, ge-
neralmente, dos partes distintas: un segmento distal
estrecho formado por fibras de colageno laxo y rico en
vasos sanguineos, y una zona proximal formada por ha-
ces de colageno denso, orientados en el eje del tumor,
menos rico en capilares @7,

Su diagnoéstico definitivo se realiza gracias a la histopa-
tologia, que muestra una epidermis hiperqueratésica y
acantosis acentuada, con redes de crestas interpapila-
res engrosadas y a menudo ramificadas. El centro de la
lesidn esta integrado por haces de colageno espesos y
entrelazados, orientados en el eje vertical. Se ven fibras
elasticas, pero son escasas y delgadas, los vasos elon-
gados y dilatados y no se observan cuerpos de inclu-
si6n®,
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El diagnostico diferencial mas frecuente (Tabla 1), en
caso de que se localice en las plantas de los pies, debe
realizarse con la verruga vulgar ©®, pero solo puede
confundirse clinicamente, ya que la histopatologia
del fibroqueratoma adquirido es caracteristica, con los
cuerpos de inclusién a nivel del estrato granuloso. Asi
mismo, hay que realizar diagnéstico diferencial con el
poroma ecrino. El poroma ecrino del aparato ungueal
es un tumor solitario, rosado, blando, de crecimiento
lento, de 0,5 a 2 cm de diametro. Se origina en el hipo-
niquio o en la piel de la zona dorsal o plantar, es tipi-
camente superficial, protuberante o sésil, aunque pue-
de crecer hacia adentro. Es un tumor que surge o esta
unido a la epidermis y se prolonga a la dermis, donde
se observan, ademas, células cuboidales y conductos
entre estas @,

Debe realizarse diagnéstico diferencial con el granulo-
ma pidgeno, ya que es una lesion frecuente en la infan-
ciay suele afectar a los pliegues ungueales o localizarse
a nivel subungueal; sin embargo, es una lesién tumoral
carnosa que sangra con gran facilidad @32,

También ha de hacerse diagnostico diferencial con la
fibromatosis digital infantil, que es una entidad poco
frecuente, caracterizada por una o varias lesiones no-
dulares, fibrosas, cupuliformes y, a menudo, mdltiples,
desarrolladas a nivel del dorso de las falanges distales
de las manos y los pies, excepto en el hallux. Pueden
estar presentes al nacimiento o desarrollarse durante la
infancia. La uiia puede quedar deformada o levantada,
pero no es destruida @39,

Por altimo, también debe llevarse a cabo el diagndstico
diferencial con los tumores de Koénen, que constituyen
uno de los signos mayores de la esclerosis tuberosa y se
encuentran en un 50% de los pacientes con esta enfer-
medad. Son proliferaciones tipicas periungueales que
causan trastornos en la uiia. Al estar asociado a esclero-
sis tuberosa, debe descartarse la presencia de maltiples
lesiones dermatolbgicas, como angiofibromas o man-
chas parcheadas hipocrémicas V.

En recién nacidos y nifios, su presencia a nivel periun-
gueal determina la evaluacion corporal total para des-
cartar el fibroma periungueal de Kdenen de la esclerosis
tuberosa ©2,
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Entidad

Clinica

Histopatologia

Trauma previo. Varones

Fibroqueratoma digital
adquirido

mayores de 30 afios. Tumor con
collarete en su basey

Epitelio acantésico e
hiperqueratésico.

petequias en su extremo distal.

Sin collarete epidérmico. Vasos
trombosados en su superficie.

Verruga

Fibromas periungueales o
tumor de Kéenen

Localizacion periungueal.

Eje conectivo vascular con
haces de colageno gruesos
dispuestos verticalmente, en
continuidad con el tejido
conectivo subyacente.

Acantosis. Cuerpos de inclusion.

Hiperqueratosis.
Coilocitosis.

Indistinguible del FDA.

Representaria una forma
atenuada de esclerosis
tuberosa.

Poroma ecrino

Granuloma piégeno

En plantas o cara lateral de los
pies. En adultos.

Antecedente de traumatismo.

Células cuboides y ductos
correspondientes a la glandula
sudoripara ecrina.
Atrofia cutaneay debajo,
neoformacion de vasos
sanguineos con disposicién
lobulada y reaccion
inflamatoria.

Tumoracién rojiza y con
tendencia a sangrar.

Tabla 1. Diagndstico diferencial del fibroqueratoma digital adquirido (FDA)

En el paciente que relatamos, se descartan todas estas
patologias dermatoldgicas asociadas, asi como los pro-
blemas cardiacos.

En pacientes en edad pediatrica, ante la presencia de
una tumoracién compatible con FDA, siempre hay que
tener en mente la esclerosis tuberosa o enfermedad de
Pringle-Bourneville G334,

Los fibroqueratomas periungueales adquiridos no re-
gresan espontaneamente y requieren exéresis quirir-
giCa (34).

El tratamiento de eleccién de estos tumores es siempre
quirtrgico, en donde se dispone de varias técnicas qui-
rargicas para su reseccion, dependiendo de si se asien-
tan por encima o por debajo de la lamina ungueal. Si la
lesion se encuentra por debajo, debe realizarse exéresis
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parcial o total de la ufia. Sin embargo, las lesiones que
se encuentran arriba de la ufia pueden eliminarse me-
diante rasurado, seguido de fenolizacién & o vaporiza-
cion con laser de dioxido de carbono 69, No obstante,
el método mas usado es la reseccién quirtrgica, en la
que se levanta el pliegue proximal de la ufia mediante
la técnica de colgajo en bandera 5. Durante el procedi-
miento, la matriz germinal debe preservarse mediante
una diseccién cuidadosa a lo largo de la superficie in-
ferior del tumor y este debe extirparse completamente
con su insercién basal. Debe eliminarse todo el tumor

respetando las células germinales de la matriz ungueal
(10,37-39)

La cirugia de los tumores periungueales es complicada
por el riesgo potencial de ocasionar distrofia irreversi-
ble de la ufia. Para minimizar el riesgo de recurrencia,
recomendamos una elevaciéon cuidadosa de la placa
ungueal y retracciéon del pliegue proximal de la uia
para exponer todo el tumor y la matriz de la ufia cir-
cundante, evitando lesiones adicionales a la matriz un-
gueal 3849 La recidiva es excepcional, si la exéresis
es completa 62,
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