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Es un trastorno mesenquimal de la primera infancia que se caracteriza por la formación de tumores
en la piel, músculo, vísceras, huesos y tejido subcutáneo.

Aunque es relativamente rara en general, representa el tumor fibroso más frecuente en la infancia.

La etiología de este trastorno es desconocida.

Puede presentarse como una forma solitaria o multicéntrica.

En la multicéntrica, el hueso está afectado con frecuencia, pero las lesiones óseas solitarias
representan sólo el 10% de los casos.

Los hallazgos en las imágenes no son patognomónicas y el diagnóstico diferencial incluye
generalmente el granuloma eosinófilo (histiocitosis de células de Langerhans), osteomielitis,
metástasis, osteoblastoma, el quiste epidermoide, hemangioma, la displasia fibrosa, fibrosarcoma, y ​
el meningioma.

El patrón histológico es típico, pero no hay diferencias histopatológicas entre las formas solitarias y
multicéntricas.

Las lesiones solitarias suelen tener un pronóstico favorable, si se extirpan completamente, con una
tasa de recurrencia del 10% (Merciadri y col., 2012).
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