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RESUMEN

La fibromatosis digital infantil es una proliferacién dérmica nodular, benigna y
asintomatica, que rara vez se ulcera y frecuentemente recidiva. Generalmente,
aparece en los primeros afnos de vida, aunque puede ser congénita en un tercio de
los casos. Se localiza en el dorso o en la cara lateral de los dedos de las manos vy,
con menor frecuencia, en los pies.

Se describe el caso de un nifno de siete meses de edad, con nédulos ulcerados en
los dedos de la mano izquierda desde el nacimiento, que fue sometido a trata-
miento quirdrgico, y tuvo una evolucion clinica adecuada.

PALABRAS CLAVE: fibromatosis, falanges, infantil, cuerpos de inclusion,
miofibroblastos.

SUMMARY

Infantile digital fibromatosis is a nodular, benign, asymptomatic proliferation
which is rarely ulcerated and frequently relapses. Usually it appears during
the first years of life, although it may be congenital in a third of cases. It is
located on the back or side face of the fingers, and less frequently in the feet.

The case of a 7-month-old child with ulcerated nodules on the left hand fingers
from birth who underwent surgical treatment with adequate clinical course
was described.

KEY WORDS: Fibromatosis, phalanges, infantile, inclusion bodies, miofibro-
blasts.

INTRODUCCION

La fibromatosis digital infantil, fibromatosis por cuerpos de inclusién o tumor de
Reye @, es una proliferacion fibro-miofibroblastica benigna rara ©. Representa el 2,5
% de todos los casos de fibromatosis @, con alrededor de 250 casos reportados en
todo el mundo @, y muestra tendencia a la recidiva aunque sin capacidad de metés-
tasis ©.
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La etiopatogenia de la enfermedad atin no ha sido ple-
namente aclarada; se ha planteado como hipdtesis un
defecto en la organizacién de los filamentos de actina
en los miofibroblastos @. En un tercio de los casos, la
lesion esta presente desde el nacimiento mientras que,
en el resto, se desarrolla durante el primer afio de vida
); no obstante, existen informes en nifios mayores y en
adultos @.

Clinicamente, se caracteriza por la presencia de uno o
mas nodulos firmes de piel normocrémica o eritema-
tosa, de superficie brillante, que miden entre 1 y 2 cm
de diametro ©. Los nédulos aparecen en el dorso o en
la cara lateral de los dedos de las manos, predominan-
temente en las falanges medias o distales de los tres
altimos dedos, respetando el pulgar; y, con menor fre-
cuencia, en los pies, exceptuando el artejo (sic) ©. En
casos excepcionales, las lesiones pueden ulcerarse, o
causar deterioro funcional o deformidad. Las lesiones
fibromatosas tienden a crecer lentamente en el mes pos-
terior a su aparicion; luego crecen rapidamente durante
el primer afo y presentan involucién espontanea en los
siguientes uno a diez afios (promedio de 2 a 3), sin dejar
cicatriz @,

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de siete meses de edad, resi-
dente en Santo Domingo de los Tsachilas (Ecuador),
sin antecedentes personales ni familiares de impor-
tancia. Consulté por presentar lesiones digitales asin-
tomaticas desde el nacimiento, de rapido crecimientoy
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con ulceracién recurrente.

En el examen fisico se encontraron dos nédulos firmes
de 1,5 cm de diametro, aproximadamente, con super-
ficie lisa y color normal, con areas eritematosas y una
costra adherente sobre uno de ellos. Las lesiones se
asentaban sobre la cara dorso-lateral del tercer y el
cuarto dedo de la mano izquierda, rodeando la falange
distal y cubriendo parcialmente la placa ungular (fi-
gura1).

Se obtuvo una radiografia antero-posterior de la mano
izquierda, en la que se observaron dos imagenes hemis-
féricas exofiticas, dependientes de tejidos blandos, con
radioopacidad levemente mayor que la de los tejidos
blandos adyacentes del tercer y cuarto dedo y ausencia
de compromiso 6seo (figura 2). Para complementar el
estudio diagnostico, se efectud una ecografia Doppler
y se observaron imagenes hipoecogénicas e hipovascu-
lares, bien delimitadas en los tejidos blandos alrededor
de la falange distal de ambos dedos.

El estudio histopatoldgico mostr6é una lesion exofitica
revestida por epidermis, caracterizada por la presencia
de células fusiformes, sin atipia citologica, que en al-
gunos sectores adoptaban un patrén arremolinado con
algunos cuerpos de inclusiéon que median de 3 a 7 pm
(figura 3), confirmando el diagnoéstico de fibromatosis
digital infantil.

Se solicit6 valoracion por el Servicio de Cirugia Plastica
para su resolucion quirdrgica. Se practicé extirpacion
completa de los nodulos y aplicacién de injerto de piel
total. Tras un afio de seguimiento, no se han presen-
tado recidivas.

Figura 1. A) Nodulos de 14x10 mm y 17x14 mm en el extremo distal de tercer y cuarto dedo respectivamente de
mano izquierda. B) Detalle de las lesiones. C) Ulceracion en la superficie nodular del dedo anular.
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Figura 1. Radiografia antero-posterior muestra dos imagenes hemisfé-
ricas, radiopacas en tercer y cuarto dedo, sin afectacion 6sea subyacente.
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Figura 3. A) Células fusiformes con patrén arremlinado. Hematoxilina-eosina, 4X.
B) Cuerpos de inclusion eosinofilicos aislados. Hematoxilina-eosina, 40X.
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DISCUSION

Para confirmar el diagnoéstico de fibromatosis digital
infantil, se recomienda practicar una biopsia de piel,
la cual muestra un entrelazado de fasciculos de células
fusiformes, haces de colageno que forman un nédulo
dérmico y caracteristicos cuerpos de inclusiéncito-
plasmicos eosinofilicos de localizacién perinuclear ©.
Algunos autores consideran que los cuerpos citoplas-
micos de inclusiéon son patognomoénicos de esta en-
fermedad @, pese a que se han encontrado en otras
entidades histopatologicas, como en polipos endocer-
vicales atipicos y en tumores filodes de la glandula ma-
maria ®. Sin embargo, la presencia de esta inclusion
es muy caracteristica y permite el diagnoéstico dife-
rencial histolégico con otras fibromatosis ©. El patron
inmunohistoquimico es positivo para vimentina, cito-
queratina y desmina, y menos intenso para la actina
especifica de misculo, lo cual, junto con los estudios
ultraestructurales, apuntan a un origen miofibroblas-
tico de la lesion @59,

El examen radiografico revela una masa no calcificada
de tejidos blandos, a menudo displasia 6sea de la fa-
lange, pero rara vez erosion ©.

La fibromatosis digital infantil, si bien se cataloga
como una entidad de naturaleza benigna, se considera
recidivante en el 60 % de los casos, atin después de la
extirpacion quirairgica ©, aunque la escision amplia
con un injerto de piel o colgajo loca,l reduce esta pro-
babilidad . Se recomienda la cirugia si hay deterioro
funcional @, pero, ademas, se deben considerar las
consecuencias estéticas ®, ya que solo el 12 % de los
casos se resuelven espontaneamente ¢ o después de
la toma de la biopsia .

Los esteroides topicos no han mostrado producir
ningln beneficio, aunque su aplicacién intralesional
puede resultar atil ©. La criocirugia es un método al-
ternativo, con excelentes resultados funcionales y es-
téticos ©9),

CONCLUSION

La fibromatosis digital infantil es un tumor raro de la
primera infancia, con presentacién clinica y hallazgos
histopatologicos representativos, aunque su manejo
alin es controversial. El tratamiento quirtrgico ha
sido apoyado con anterioridad, pero se observan con
frecuencia recidivas locales. En este caso, se opto por
el tratamiento quirtrgico debido a la ulceracion recu-
rrente a pesar de la ausencia de afectaciéon funcional
con una reaccion clinica favorable.
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