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CASE REPORT

Periungual fibrokeratoma acquired in the pediatric age, with regard to a case
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Abstract

Objective: The acquired periungual fibrokeratoma is a benign fibroepithelial tumor, with little incidence at the level of the foot. It presents as
a fleshy mass covered with hyperpigmented skin with hyperkeratosis in its distal portion, firm and indurated consistency, and variable size,
ranging from 3 to 15 mm. diameter.

Methods: We present a 6-year-old male, who presented at the level of the hallux, a tumor 0.4 x 0.5 cm, painful compatible with fibrokeratoma
periungueal acquired. Given the patient's age, a differential diagnosis should be made with Kéenen's tumor.

Results: After surgical resection according to flag flap technique, the histopathological study confirms the clinical suspicion.

Conclusion: Acquired periungueal fibrokeratoma is a well-defined and characteristic clinical and histological entity, whose diagnosis can be
made with all certainty and its definitive treatment will be carried out through definitive excision of the lesion.
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Resumen

Objetivo: El fibroqueratoma periungueal adquirido es un tumor fibroepitelial benigno, con escasa incidencia a nivel del pie. Es una tumoracién
cubierta de piel hiperpigmentada con hiperqueratosis en su porcion distal, de consistencia firme e indurada, y tamafio variable, que oscila
entre los 3y los 15 mm. de didmetro.

Material y métddos: Presentamos un varon de 6 afios de edad, con una tumoracion de 0,4 x 0,5 cm, dolorosa compatible con fibroqueratoma
periungueal adquirido a nivel del hallux. Dada la edad del paciente, hay que realizar diagnéstico diferencial con tumor de Kéenen.
Resultados: Tras la reseccion quirargica seguin técnica de colgajo en bandera, el estudio histopatoldgico confirma la sospecha clinica.
Conclusiones: El fibroqueratoma periungueal adquirido, es una entidad clinica e histolégica bien definida y muy caracteristica, cuyo
diagnéstico puede realizarse con toda certeza y su tratamiento definitivo se realizara por medio de la escision definitiva de la lesion.

Palabras Clave: Tumor fibroso benigno, fibroqueratoma periungueal adquirido, ufia.
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Introduccion

El fibrogueratoma, también conocido como
fibrogueratoma digital adquirido (FDA), es un raro
tumor benigno de estirpe fibrosa (1). Se presenta
como un nddulo, pequefio, solitario y firme en los
dedos de las manos o de los pies (2,3).

Suele presentarse en varones de edad media. El
caso que se presenta corresponde al de un nifio de
6 afios de edad; caso clinico de 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 et al (4), donde el paciente
mas joven era de 11 afos.

La importancia de este caso, radica en el
conocimiento de la lesién; ya que, dada la edad del
paciente, es mandatorio realizar pruebas
complementarias que descarten una esclerosis
tuberosa, donde el tumor de Kdenen es la variante
del fibroma digital adquirido tipica, indiferenciable
histolégicamente del FDA. Asi mismo, es
importante realizar un diagnostico temprano de
fibroma periungueal adquirido; antes de que se
presenten deformidades en la ufia.

Caso Clinico

Se presenta el caso de un varédn de 6 afios de edad
que acude a la consulta externa de nuestro servicio
de Ortopedia y Traumatologia Infantil, por
presentar, desde hace 3 afios, una tumoracion
digitiforme, rosada, firme al tacto, de unos 0,4 x 0,5
cm, en el primer dedo del pie izquierdo. (Fig.1)
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hiperqueratosis en su porcion distal, de consistencia firme e indurada.
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Dicha lesiébn se asentaba por debajo del
eponiquio, pero por encima de la lamina ungueal.
El pediatra del centro de salud lo habia estado
tratando con tratamiento para las verrugas v, al
ver que no mejoraba, lo derivo a traumatologia. El
paciente no recordaba historia previa de
traumatismo. Ante la sospecha clinica de
fibrogueratoma digital adquirido y, dada la edad
del paciente, es mandatorio realizar mas pruebas
complementarias. Se descarta patologia cardiaca,
epiléptica, la presencia de manifestaciones de
angiofibromas en cara y de méaculas hipocromicas
maltiples en tronco. Se realizd6 también
radiografia del dedo, para descartar lesion 6sea o
neoformaciones éseas de la falange. El paciente
no presenta retraso metal.

Bajo anestesia general e isquemia en muslo, se
procedi6 a realizar una doble incision
perpendicular, segun técnica en bandera, con
levantamiento del pliegue proximal, exponiendo
asi toda la tumoracién, permitiendo la diseccion y
reseccion total de la lesion (Fig.2).

Fig.2. Colgajo en bandera: doble incisién perpendicular
sobre el pliegue proximal de la ufia.
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Durante este procedimiento se tuvo especial
cuidado de no lesionar la matriz. Una vez
resecado, se recolocd el colgajo suturandose con
nylon 4/0. La sutura se dispuso en la parte externa
del colgajo para evitar la necrosis cutinea. Se
realizd cura con povidona yodada y se cubrio con
tul graso, gasas y un vendaje compresivo de
antepie.

Para finalizar la intervencion, se deposita lalesion
extirpada en un frasco con formol al 10% para
remitirla a anatomia patoldgica.

El estudio histoldégico, mostrd6 un fragmento
cutaneo con hiperqueratosis, papilomatosis, ligera
acantosis irregular y tejido conectivo subyacente
de aspecto esclerotico con fibroblastos, algunos
estrellados dispuestos de forma dispersa. No se
observa atipia ni signos de malignidad.
Diagnostico compatible con fibroqueratoma
digital (Figs. 3y 4).

Fig.3. Muestra histoldgica, aumento 5x, tincion hematoxilina-eosina. Se
observa lesion hiperqueratosis, acantosis irregular, y dermis de aspecto
fibrotico con haces gruesos de colageno. En la parte inferior derecha,
se observa el collarete epidermico
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Fig.4. Muestra histoldgica, aumento 20x, tincion hematoxilina eosina, se
observan los haces de colageno verticalizados en las papilas dérmicas.

En el seguimiento, el paciente no mostré distrofia
ungueal ni recidiva de la lesion.

Discusion

El fibrogueratoma digital adquirido fue descrito
por primera vez por Bart en 19685, y se
caracteriza por presentar una proyeccion
hiperqueratdsica sobreelevada rodeada de un
collarete epidérmico (6). Mas tarde Pinkus,
Hemrie et al (7) lo denominaron fibroqueratoma
acral, por su frecuente localizacion en las palmas
y las plantas, pudiendo presentarse a nivel
periungueal afectando la ufia.

Su etiologia se desconoce 8. Se caracteriza por ser
un tumor benigno, poco frecuente, situado en
zonas acrales. Puede desarrollarse después de un
traumatismo en esa zona y es méas frecuente en
adultos de edad media, a partir segunda década de
la vida, afectando mas a hombres que a mujeres

9).

Kint et al (10) describen que la incidencia es
mayor en hombres con una proporcion de 29:21.
Generalmente, tiene un tamario inferiora 1 cm 11
y, excepcionalmente, se han  descrito
fibroquetomas gigantes (12-15). Por lo general, su
aparicion es repentina y el tiempo de evolucion
varia de algunos meses a afos.

© 2019 Universidade da Corufia
ISSNe: 2445-1835



34

El fibroqueratoma periungueal adquirido, esta
constituido por un eje fibroconjuntivo laxo, con
pocas células y amplios espacios linfaticoso
vasculares recubiertos de epidermis
ortohiperqueratésica 'y con hipergranulosis.
También existe acantosis acentuada con redes de
crestas engrosadas y a menudo ramificadas. El
centro de la lesion esta integrado por haces de
colageno espesas y entrelazadas, orientadas
verticalmente (11).

A nivel microscépico, se aprecia en la epidermis,
acantosis y engrosamiento desigual, alargamiento
de crestas intercapilares, hiperqueratosis con zonas
de paraqueratosis y coleccidon serosa. En el estrato
cdrneo, se aprecian numerosos cocobacilos,
morfolégicamente no identificables.

Las células epiteliales aparecen bien ordenadas, sin
atipia ni alteraciones citologicas.

La membrana basal epidérmica es continua y bien
conservada. No se observan cambios citopaticos
por virus ni cambios histolégicos de malignidad
(8,11).

Estos tumores son proliferaciones tipicas
periungueales; se describen como protrusiones
solitarias, firmes, del color de la piel, rodeada de
collarete hiperqueratésico, que se desarrollan por
debajo del repligue ungueal proximal o descansan
sobre la base de la matriz (6).

Cuando son mdltiples, se disponen en semicirculo
en la base de la ufia 16. Pueden ser asintomaticos o
dolorosos si se localizan en 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 (17-19).
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El término “adquirido” (20) puede conducir a
error, creyendo que hay algun factor que precipita
la aparicion del tumor, cuando la etiologia de este
tumor continua siendo desconocida. Hare y Smith
(6) propusieron un traumatismo como factor
desencadenante, mientras Nemeth y Penney (21),
describen la existencia del factor XIIl a positivo
en las células dendriticas. Este factor juega un
papel importante en la regulacion de la sintesis de
colageno. Suh (22) demostro el incremento de la
positividad del factor Xllla en la dermis de las
células dendriticas en fibroqueratomas. Debido a
que un pequefio traumatismo estimula la
produccién del factor que conduce la sintesis de
colageno (23,24).

Kint et al (25), hizo una division de los
fibrogqueratomas  adquiridos  periungueales
basandose en la apariencia, segun tuviesen forma
redondeada o una apariencia de dedo. Hwang et
al (20), aumentaron la clasificacion, describiendo
4 subtipos mas, segun tuviesen forma en varilla,
aplanada, en clpula o ramificado; siendo los més
frecuentes en cupula, como en el caso que nos
ocupa.

Los fibroqueratomas ungueales adquiridos deben
considerarse en el diagnostico diferencial de los
tumores periungueales con un surco ungueal
longitudinal. Se cree que el surco se debe al
fibrogueratoma que se origina en la parte inferior
del pliegue proximal de la ufia, comprimiendo la
matriz de la ufia (9).

Yasuki (26), en el afo 1985, realiza una
apreciacion en la clinica del fibroma periungueal,
haciendo diferenciacion entre el Fibroma
Periungueal Adquirido Tipo I (cuando envuelve
la ldmina ungueal) y el Fibroma Peringueal
Adquirido Tipo Il (cuando la regién que aborda
es solo la region periungueal).

Desde el punto de vista histoldgico se observan,
generalmente, dos partes distintas: un segmento
distal estrecho formado por fibras de colageno
laxo y rico en vasos sanguineos, y una zona
proximal formada por haces de coladgeno denso,
orientados en el eje del tumor, menos rico en
capilares (27).
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Su diagnéstico definitivo se realiza gracias a la
histopatologia, =~ mostrando  una  epidermis
hiperqueratdsica y acantosis acentuada, con redes
de crestas interpapilares engrosadas y a menudo
ramificadas. El centro de la lesién esta integrado
por haces de coldgeno espesos y entrelazados,
orientados en el eje vertical. Se ven fibras elasticas,
pero son escasas y delgadas; los vasos elongados y
dilatados y no se observan cuerpos de inclusion
(27).

El diagnostico diferencial mas frecuente, en caso
de que se localice en plantas de los pies, debe
realizarse con la verruga vulgar (28); pero sélo
puede confundirse clinicamente, ya que la
histopatologia del fibroqueratoma adquirido es
caracteristica, con los cuerpos de inclusion a nivel
del estrato granuloso. Asi mismo, hay que realizar
diagnostico diferencial con el poroma ecrino. El
poroma ecrino del aparato ungueal es un tumor
solitario, rosado, blando, de crecimiento lento, de
0,5 — 2 cm de diametro. Se origina en el hiponiquio
0 en la piel de la zona dorsal o plantar, es
tipicamente superficial, protuberante o sésil,
aunque puede crecer hacia adentro. Es un tumor
que surge o esta unido a la epidermis y se prolonga
a la dermis, observdndose ademas células
cuboidales y conductos entre las mismas (29).

El diagnostico diferencial con el granuloma
pidgeno debe hacerse, ya que es una lesion
frecuente en la infancia y suele afectar a los
pliegues ungueales o localizarse a nivel
subungueal; pero es una lesién tumoral carnosa que
sangra con gran facilidad (7, 30).

También ha de hacerse con la fibromatosis digital
infantil que es una entidad poco frecuente
caracterizada por una o varias lesiones nodulares,
fibrosas, cupuliformes y a menudo maultiples,
desarrolladas a nivel del dorso de las falanges
distales de manos y pies excepto en el hallux.
Pueden estar presentes al nacimiento o
desarrollarse durante la infancia. La ufia puede
quedar deformada o levantada pero no es destruida
(29, 30).
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Y por ultimo 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 enfermedad. Son
proliferaciones tipicas periungueales que causan
trastornos en la ufia. Al estar asociado a esclerosis
tuberosa, debe descartarse la presencia de
multiples  lesiones  dermatoldgicas  como
angiofioromas o manchas parcheadas hipo
cromicas (31).

En recién nacidos y nifios, su presencia a nivel
periungueal, determina la evaluacion corporal
total para descartar el fibroma periungueal de
koenen de la esclerosis tuberosa (32).

En el paciente que relatamos se descartan todas
estas patologias dermatoldgicas asociadas, asi
como problemas cardiacos.

En pacientes en edad pediatrica, ante la presencia
de una tumoracion compatible con FDA siempre
hay que tener en mente la esclerosis tuberosa o
enfermedad de Pringle-Bourneville (33,34).

Los fibroqueratomas periungueales adquiridos,
no regresan espontdneamente. Debe realizarse
exéresis quirurgica del mismo (34).

El tratamiento de eleccion de estos tumores es
siempre quirdrgico, existiendo varias técnicas
quirdrgicas para la reseccion de los mismos,
dependiendo de si se asientan por encima o por
debajo de la lamina ungueal. Si la lesion se
encuentra por debajo, se debe realizar exéresis
parcial o total de la ufia. Sin embargo, las lesiones
que se encuentran arriba de la ufia, pueden
eliminarse mediante rasurado, seguido de
fenolizacion (35) o vaporizacion con laser de
diéxido de carbono (36). Aunque el método mas
usado es la resecciéon quirdrgica, levantando el
pliegue proximal de la ufia mediante la técnica de
“colgajo en bandera” (35).
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Durante el procedimiento, la matriz germinal se
debe preservar mediante una diseccién cuidadosa a
lo largo de la superficie inferior del tumor y éste
debe extirparse completamente con su insercion
basal. Se debe eliminar todo el tumor respetando
las células germinales de la matriz ungueal (10,
38,39).

La cirugia de los tumores periungueales es
complicada por el riesgo potencial de ocasionar
distrofia irreversible de la ufia. Para minimizar el
riesgo de recurrencia, recomendamos una
elevacion cuidadosa de la placa ungueal y
retraccion del pliegue proximal de la ufia para
exponer todo el tumor y la matriz de la ufia
circundante, evitando lesiones adicionales a la
matriz ungueal (11, 38,40). La recidiva es
excepcional, si la exéresis es completa (32).

Conclusiones

Se concluye que el fibroqueratoma periungueal
adquirido, es una entidad clinica, histolégica bien
definida y muy caracteristica cuyo diagndstico
puede hacerse con toda certeza.

La lesién cutanea, so6lo puede ser curada
permanentemente por medio de la escisién
quirdrgica.

La realizacion de la técnica descrita con
anterioridad, paliara defectos cosméticos vy
funcionales, asi como recidivas. EI método para la
extirpacion del fibrogueratoma periungueal
adquirido aqui expuesto, nos ha demostrado que
dichatécnica es sencilla, rapida y sobre todo eficaz.
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