CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Nodulos indoloros en los dedos de las manos

de un nino de 4 anos
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HISTORIA CLINICA

Un paciente varén de 4 anos de edad acudié a nues-
tro servicio para control evolutivo de unas lesiones
cutaneas en los dedos tercero y cuarto de la mano iz-
quierda. Tres anos antes las lesiones habian sido ex-
tirpadas por el servicio de traumatologia infantil, re-
cidivaron posteriormente. Por lo demas el paciente
estaba sano, no presentaba otros antecedentes pato-
l6gicos ni familiares de interés ni tomaba medicacién.

EXPLORACION FISICA

En la exploracién se observaban en la cara dorsola-
teral de la falange distal de los dedos tercero y cuarto
de la mano izquierda, dos nédulos lisos del color de la
piel normal y consistencia firme a la palpacién, de
1,5 cm de didmetro aproximadamente, asintomadticos
(figs. 1y 2). El resto de la exploracion fisica era normal.

Fig. 1.—Nodulos de color rojo claro en el extremo distal de los de-
dos tercero y cuarto de la mano izquierda, indoloros a la palpacion.
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

En la primera visita se realiz6 una analitica gene-
ral, que no mostr6 hallazgos patolégicos, y una se-
rologia viral, incluyendo virus exantemadticos, que
result6 negativa. La radiografia de la mano s6lo mos-
traba un engrosamiento focal de partes blandas, sin
afectacion 6sea subyacente. Se revisaron las biopsias
correspondientes a la lesiones extirpadas inicial-
mente (figs. 3-5).

Fig. 2.—Detalle de las lesiones.

Fig. 3.—La biopsia mostraba una tumoracién mal delimitada situada
en dermis y tejido celular subcutaneo. (Hematoxilina-eosina, x40.)
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DIAGNOSTICO

Fibromatosis digital infantil.

HISTOPATOLOGIA

El examen histopatolégico correspondiente a la ex-
tirpacién previamente realizada mostraba una prolife-
raciéon mal delimitada localizada en la dermis y el teji-
do celular subcutaneo, que se extendia hasta la unién
dermoepidérmica, compuesta por fasciculos entrela-
zados de células fusiformes (figs. 3y 4). No se obser-
vaban células ni mitosis atipicas. A mayor aumento, en
el citoplasma de algunas de estas células se apreciaba
la presencia de inclusiones intracitoplasmaticas eosi-
nofilicas, algunas de localizaciéon perinuclear (fig. 5).
No se realiz6 estudio inmunohistoquimico.

EVOLUCION

Ante la recidiva de las lesiones tras la primera extirpa-
cién y la ausencia de afectacion articular o repercusion
funcional se decidi6 mantener una conducta expectan-
te. El nino sigue en la actualidad controles evolutivos pe-
riédicos. Las lesiones permanecen estables.

COMENTARIO

La fibromatosis digital infantil ha recibido otros
nombres en la literatura médica, como fibromatosis
digital de cuerpos de inclusién, tumor subdérmico fi-
bromatoso de la infancia, fibromatosis dérmica infan-
til o fibromatosis digital recurrente. Se trata de una
proliferacion fibrosa que afecta fundamentalmente a
ninos, se localiza de forma caracteristica en los dedos
de manos y pies y tiene una histologia caracteristica'2.
Casi todos los casos se han descrito en ninos menores
de un ano y afecta a ambos sexos por igual®. Sin em-
bargo, algunas lesiones se han descrito en ninos ma-
yores, adolescentes y rara vez en adultos?. La patoge-
nia es desconocida, pero se ha sugerido que un
traumatismo podria estar implicado en la etiologia®.
En el pasado se propuso la teoria de un origen viral,
fundamentada en la idea de que las inclusiones intra-
citoplasmaticas eosinofilicas que son distintivas de esta
entidad eran inclusiones virales®. El estudio ultraes-
tructural e inmunohistoquimico de estas inclusiones
ha permitido excluir esta teoria, mostrando que, en
realidad, estas representan microfilamentos de actina
densamente empaquetados’. La fibromatosis digital
infantil no es hereditaria.

Respecto a la sintomatologia, se trata de nédulos in-
doloros firmes, lisos, cupuliformes, del color de la piel
normal o rojo pdlido, que se pueden presentar aisla-
dos o multiples. La piel suprayacente aparece fija a la
lesion. Estos nodulos se sittian en la cara dorsolateral
de los dedos de manos y/o pies’*#9. Es rara la afecta-
cion del primer dedo de la mano!’. No se han descrito
casos de afectacion del primer dedo del pie. Se han
comunicado casos infrecuentes de localizacién extra-
digital'!12, Las lesiones pueden crecer hasta alcanzar
varios centimetros de didmetro. El dolor no es un sin-
toma tipico, pero pueden aparecer deformidades ar-
ticulares y alteracion funcional.

La histologia es caracteristica. La biopsia cutanea
muestra una proliferacion mal delimitada en dermis y
tejido celular subcutaneo, compuesta por células fusi-
formes, que corresponden a fibroblastos y miofibro-
blastos. Estas células se disponen formando fasciculos
entrelazados, rodeados por una estroma de colageno,
que se extienden hasta la uniéon dermoepidérmica. Las
células presentan un nucleo alargado. La epidermis su-
prayacente no se ve apenas alterada, pero puede pre-
sentar ligera hiperqueratosis o acantosis. No se obser-
van atipia nuclear ni mitosis atipicas. A mayor aumento
se observan inclusiones eosinofilicas intracitoplasmati-
cas en las células fusiformes, de localizacién yuxtanu-
clear. Estas inclusiones se tinen de rojo con el tricrémi-
co de Masson y de purpura con la hematoxilina acida
fosfotungstica'!?. El examen mediante microscopia
electrénica revela que los cuerpos de inclusion cito-
plasmaticos se componen de una mezcla de material
electrén-denso granulary fibrilar, que corresponde a fi-
lamentos similares a la actina®!?. Se han descrito en
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adultos casos de un tumor histolégicamente similar,
pero de localizacion extradigital®. Los estudios de in-
munohistoquimica muestran en su mayoria positividad
ala actina en el citoplasma de las células fusiformes.

El diagnéstico diferencial se plantea fundamental-
mente con otras fibromatosis infantiles, cuya imagen
histologica puede ser similar, pero no encontramos las
inclusiones eosinofilicas que caracterizan a la fibroma-
tosis digital infantil. Los fibrosarcomas también deben
ser considerados, aunque la celularidad y la actividad
mitética es menor en la fibromatosis digital infantil y
no hay necrosis. Tampoco hay en esta tiltima atipia ce-
lular ni mitosis atipicas. Los queloides y las cicatrices hi-
pertroficas pueden ser clinicamente similares, pero en
la cicatriz la lesién es nodular y circunscrita y no se ob-
servan inclusiones citoplasmaticas en los fibroblastos y
miofibroblastos. En el queloide la celularidad es me-
nor, predominando los haces de colageno hialinizado.
Otras entidades con las que puede plantearse el diag-
néstico diferencial clinico, pero presentan una histolo-
gia bien diferenciada son los neurofibromas, los fibro-
queratomas acrales y los dedos supranumerarios.

En cuanto al prondstico, este es variable. Algunos
ninos experimentan regresion espontanea de las le-
siones en un plazo de 2 o 3 anos'. Entre el 50 y el
75 % de los casos las lesiones recurren tras la inter-
vencion quirdrgica'?#9, Las recurrencias aparecen en
la misma localizacién en un plazo de semanas o meses
después de la escision inicial o se desarrolla un segun-
do tumor en un dedo adyacente!’. La probabilidad
de recurrencia es superior a la de otras fibromatosis
infantiles, aunque el tipo digital presenta una menor
capacidad de infiltracion amplia'?%9. En los casos con
regresion espontanea puede persistir cierta deformi-
dad residual a modo de potencial complicacion!289,
Aunque el curso clinico es benigno, pueden persistir
contracturas y estas tener repercusion funcional.

Por lo que respecta al tratamiento, en general, en
ausencia de circunstancias especiales y tras confirmar
la naturaleza de las lesiones mediante biopsia, se reco-
mienda observacion!*%89, En ocasiones es preciso in-
tervenir quirdrgicamente para corregir las secuelas. Es
preciso individualizar en cada caso!?589,
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