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. CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

TUMOR LUMBAR DE CRECIMIENTO PROGRESIVO EN UN
LACTANTE

Lumbar tumor of progressive growth in an infant
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Caso clinico

Nifio de 8 meses de edad, derivado por su pediatra al servicio de Dermatologia
Pediatrica del Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez por presentar un tumor en zona
lumbar paravertebral izquierda, que fue observado por sus padres al mes de vida y

fue creciendo en forma progresiva.

Al examen fisico presentaba un tumor de consistencia firme de 3 por 4 cm de

diametro de bordes poco definidos, indoloro y con pelos en su superficie.

No presentaba antecedentes personales ni familiares de relevancia (Fotos 1y 2).
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En los examenes complementarios, la ecografia con Doppler color evidenciéo una
formacion heterogénea con areas hipoecoicas de contornos no bien definidos de 19
x 49 mm. La ecografia con doppler mostré un pequefio vaso que llegaba hasta el

tumor.

Por su localizacién cercana a la linea media se realizaron ecografias de cerebro y

de region lumbosacra, las cuales fueron normales.

Se realizé una biopsia de piel por sacabocado, con estudio histopatolégico de la
lesion que mostré una formacién tumoral constituida por tejido fibroblastico, tejido

adiposo maduro y tejido mixoide que incluia células pequefias de nucleos ovoides.

Adyacente a la misma se observaba hiperplasia de glandulas ecrinas (Fotos 3y 4).

FOTOS 1y 2. Tumor lumbar paravertebral izquierdo.
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FOTOS 3y 4. Tejido fibroblastico, tejido adiposo maduro y tejido mixoide que
incluye células pequefias de nudcleos ovoides. Adyacente a la misma se
observa hiperplasia de glandulas ecrinas.
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DIAGNOSTICO

HAMARTOMA FIBROSO INFANTIL.

Se derivo el paciente a cirugia infantil para su reseccion.

DISCUSION

El hamartoma fibroso infantil (HFI) es un tumor benigno de partes blandas, poco
frecuente, que suele aparecer dentro de los dos primeros afios de vida y

generalmente es Gnico.’

Supone menos del 2% de los tumores blandos evidenciables del lactante y el 5% de

los tumores miofibroblasticos.

Fue descripto inicialmente por Reye en 1956, como un tumor fibromatoso
subdérmico de la infancia. Luego, Enzinger describié 30 casos y le di6 el nombre

actual HFI.!

El 23% de los casos son congénitos y el 91% desarrollan antes del primer afio de
vida.? Su etiopatogenia sigue siendo desconocida. Sus caracteristicas clinicas son
las de un nodulo o tumor subcutaneo, indoloro, firme, entre 1 a 8 cm de didametro
pero fueron reportados casos de mas de 10 cm.>* Esta descripto en algunos casos

la presencia de pelos en su superficie y de hiperhidrosis.>®

Las localizaciones mas habituales del HFI son axila, hombro, brazos, regién
inguinal y torax. Otras localizaciones no tan frecuentes son escroto, vulva, pie, cuero
cabelludo, orbita, gluteos y periné. Es mas frecuente en el sexo masculino con una

distribucién varén/mujer 2:1.7°
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Histologicamente el HFI es un tumor trifasico compuesto en proporcién variable de
tejido mesenquimatoso, tejido fibroso formado por fibro/miofibroblastos y tejido
adiposo maduro sin atipia celular. La técnica de inmunohistoquimica es util en
aquellos casos en que la histologia no es del todo concluyente, se puede identificar
vimentina positiva en el componente fibroso y mesenquimatoso, actina positiva en el

componente fibroso y proteina S100 positiva en el tejido adiposo.****

Los hamartomas fibrosos infantiles presentan caracteristicas comunes con ciertos
sarcomas (fibrosarcoma infantil y sarcoma de Darier — Ferrand de bajo grado de
malignidad) y la fibromatosis infantil. Para el diagnostico diferencial con los
sarcomas, la busqueda de traslocaciones COL1A-PDGF por la transcripcion de
fusion de genes en FISH es util cuando estan disponibles en el laboratorio y

modifican la conducta terapéutica y la vigilancia posterior.*

Los diagnosticos diferenciales a tener en cuenta son: pilomatrixoma, quiste
epidermoide, histiocitoma fibroso angiomatoide de la infancia, tumor fibrohistiocitario
plexiforme infantil, tumor fibroso digital recurrente, fibroma aponeuroético juvenil,
fioromatosis  hialina  juvenil, fibromatosis palmo plantar, histiocitoma,

leiomiosarcoma, fibrosarcoma y el dermatofibrosarcoma de Darier — Ferrand.*®

El tratamiento de eleccion es la cirugia. Su prondstico es bueno, pero aquellos HFI
gue no son resecados contintan creciendo sin tener remision espontanea. Luego de
la extirpacion las recidivas son muy infrecuentes, y cuando ocurren se debe a

resecciones incompletas™’
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CONCLUSIONES

El HFI es un tumor muy poco frecuente, que predomina en nifios menores de dos
afos, existiendo muy pocos casos reportados en la bibliografia. Al tratarse de una
gran masa subcutanea sugestiva de proceso maligno, siempre es necesario hacer el
diagndstico diferencial con procesos tumorales malignos. Tiene buen prondstico,

con la reseccion completa, las recidivas son excepcionales.
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