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Abstract

Infantile digital fibromatosis is a rare benign fibro/myofibroblastic proliferation that almost only occurs on the fingers and
toes. It is characterized by bright, round, intracytoplasmic, eosinophilic inclusions. We present a case of infantile digital
fibromatosis in a 6-years-old child.
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Resumen

La Fibromatosis digital infantil es una proliferacion fibro / miofibroblastica benigna rara que casi siempre se presenta en los
dedos de las manos y los pies. Se caracteriza por la presencia de unas inclusiones brillantes, redondas y eosinéfilas
intracitoplasmaticas. Presentamos un caso de fibromatosis infantil digital en un nifio de 6 afios de edad.

Case synopsis

Figura 1. Lesiones nodulares eritematoviolaceas en mano derecha
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Presentamos el caso de un nifio de 6 afios de edad que presentaba dos lesiones subcutaneas de rapido crecimiento en su mano
derecha: una en pulpejo del dedo anular y otra en la palma de la mano. Los padres referian antecedente traumatico previo a la
aparicion de las mismas hacia unas semanas (caida casual con apoyo palmar). Se trataba de dos lesiones subepidérmicas
induradas, eritematovioléaceas, solo dolorosas a la palpacion, de menos de 2 cm de diametro (figura 1). Se solicité una RM
donde se objetivaron dos tumoraciones en localizacion subcutanea a modo de masas nodulares de contornos bien definidos
que se extendian en profundidad hasta contactar con los tendones flexores. Se tomd biopsia de una de las lesiones y se solicitd
un estudio de extensién (radiografia de torax, serie 6sea, ecografia abdominal y ecocardiografia) que no mostro alteraciones.
En la biopsia se objetivé una proliferacion celular compuesta por fasciculos entrelazados de células fusiformes con inclusiones
eosinofilas yuxtanucleares aisladas que se tefiian de color rojo parpura con tricromico de Masson (figura 2 y 3). La
inmunohistoquimica mostro positividad para actina alfa de masculo liso y vimentina y negatividad para S100, EMA, CD34 y
FXIlla. Las lesiones fueron extirpadas por parte de Traumatologia con resolucion completa y sin secuelas ni recidivas durante
casi un afio de seguimiento.
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Figura 2. Proliferacién de células fusiformes en dermis agrupadas en fasciculos separados por haces de colageno
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Figura 3. A mayor aumento observamos la presencia de escasos cuerpos de inclusién paranucleares

Discussion



La fibromatosis digital infantil fue descrita originalmente por Reye en 1965 bajo la denominacién de “tumor fibroso digital
recurrente de la infancia” [1].

En la mayoria de los casos se trata de lesiones solitarias, que se localizan preferentemente en las areas distales de los dedos de
las manos y los pies [2]. La lesion aparece como un nédulo hemisférico, asintomatico, de consistencia firme y cubierto por
piel de coloracion normal o ligeramente eritematosa.

En general, aparecen durante la infancia, en la mayoria de los casos se desarrollan durante el primer afio de vida, aunque en el
30% de los casos pueden estar ya presentes en el momento del nacimiento [3].

En algunos casos se ha descrito un antecedente traumatico previo al desarrollo de las lesiones [4]. Las lesiones son
asintomaticas, pero en los casos de lesiones multiples pueden dificultar la movilidad articular o causar deformidades digitales.

Desde el punto de vista histopatoldgico, las lesiones cutaneas de la fibromatosis digital infantil aparecen constituidas por
nodulos bien circunscritos, aunque no encapsulados, que ocupan la dermis profunda y/o el tejido celular subcutaneo. Estos
nodulos estan constituidos por una proliferacion uniforme de fibroblastos y miofibroblastos agrupados en fasciculos
separados por haces de colageno. El hallazgo mas caracteristico lo constituye la presencia de unos cuerpos de inclusion de
morfologia esférica y coloracion eosindfila, que aparecen dentro del citoplasma y en localizacion paranuclear, de 3 a 15 pum de
didmetro, en muchas de las células fusiformes. Estos cuerpos de inclusion se observan mejor con la tincién de hematoxilina
fosfotungstica, que los tifie de color rojo vinoso, o con el tricromico de Masson, que los tifie de color rojo parpura [5, 6]. Su
significado es desconocido, aungue se habia postulado una etiologia viral de los mismos, actualmente esta hipétesis se ha
descartado [7,8]. La mayoria de autores aceptan que se trata de una acumulacion de fibras de actina.

El patron inmunohistoquimico de la lesion evidencia positividad para vimentina y menos intensa para actina.

El prondstico de las lesiones solitarias es bueno, y en general permanecen estables, habiéndose descrito incluso casos de
regresion espontanea, por lo que una vez establecido el diagnéstico puede adoptarse una actitud expectante [9]. Sin embargo,
en los casos de lesiones de gran tamafio, crecimiento progresivo, o de lesiones multiples que puedan afectar la movilidad
articular y producir deformidades, se recomienda su extirpacion quirdrgica. Las recidivas son frecuentes, sobre todo después
de una extirpacion quirdrgica incompleta [5].

En nuestro caso por la localizacidn de las lesiones, adyacentes a los tendones, dicidimos su exéresis quirtrgica.

Conclusion

En resumen, describimos un caso de fibromatosis digital infantil de presentacidn atipica tanto por su apariencia clinica
(normalmente se presentan como lesiones nodulares exofiticas) como por su localizacion (si bien una lesién se localiza en una
zona tipica como es la region distal de los dedos, la presentacion en zona palmar es mas inusual). A nivel histologico si bien
en esta entidad los cuerpos de inclusion aparecen en muchas de las células fusiformes, en nuestro caso fueron mas bien
aislados. Remarcar la importancia de conocer las claves del diagnostico histopatoldgico de estas entidades porque hallazgos
de aparente malignidad histoldgica pueden interpretarse errbneamente y dar lugar a tratamientos agresivos, muchas veces
innecesarios, en pacientes de corta edad.
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