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Tumor violaceo doloroso de crecimiento rapido.
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Figura 1. Tumor ubicado en cara posterior del

antebrazo izquierdo.
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Figura 2. Hiperqueratosis laminar. Epitelio con Figura 3. Dermis papilar y reticular con
acantosis moderada en los bordes y proliferacion de células fusiformes e
rectificacion en la zona central con aumento histiocitos multinucleados, con presencia de
del contenido de melanina en la capa basal. hemosiderina. Esclerosis marcada del

colageno. H/E 10x.

Figura 4. Célula gigante
multinucleada con
hemosiderina en
citoplasma. No hay mitosis
ni atipias. H/E 10x.

Historia

Paciente femenino de 48 anos de edad, sin antecedentes personales o
familiares contributorios, quien acude por presentar un tumor en el antebrazo
izquierdo de tres afos de evoluciéon, con aumento de volumen que causaba un
ligero dolor. Fue evaluado y se realiz6 un diagnostico inicial de dermatofibroma
inflamado. Se indic6 cirugia por las molestias que causaba. Sin embargo, esta no se
realiz6 por lo que en el ultimo aiho continué aumentando el volumen y el dolor.

La paciente acudi6 para una nueva reevaluacion y al examen fisico se evidencio
un tumor violaceo, con descamacion gruesa, de 2 cm de diametro con consistencia
firme (Figuras 1). La impresion diagnostica fue melanoma vs granuloma
telangiectasico.

Se realizaron examenes paraclinicos sin alteraciones y se realiz6 una biopsia
escisional que reporté hiperqueratosis laminar, epitelio con acantosis moderada en
los bordes y rectificacion en la zona central con aumento del contenido de melanina
en la capa basal (Figura 2).

En toda la dermis papilar y reticular se aprecia una proliferacion de células
fusiformes acompaiadas de histiocitos multinucleados focalmente con hemosiderina
y pequeios vasos focalmente. También, esclerosis marcada del colageno en los
bordes laterales (Figura 3). No se observan atipias ni mitosis (Figura 4).
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¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

DERMATOFIBROMA VARIANTE HEMOSIDEROTICA

Los dematofibromas (DF), también conocidos como
histiocitomas fibrosos, son lesiones fibrohistiociticas benignas, que
se presentan con una amplia variedad de caracteristicas
clinicopatologicas.*3. Constituyen lesiones cutaneas comunes y
responsables de aproximadamente 3% de las muestras recibidas
por un laboratorio de dermatopatologia. Se localizan en los adultos
jovenes, usualmente, en las extremidades, en particular en las
inferiores y en el tronco. Hay preponderancia femenina."*>6

La etiologia alin no esta clara. Se piensa que el DF puede ser
una verdadera neoplasia o una hiperplasia reactiva inducida por
estimulos mecanicos. Algunos investigadores creen que el DF es el
resultado de un proceso inmunoreactivo abortivo mediado por las
células dendriticas dérmicas secundario a una agresion, tal como
foliculitis, picaduras de insectos; mientras que otros creen que es
un proceso neoplasico benigno.

La fibrosis tisular es inducida por una compleja interaccién entre
fibroblastos, inmunocitos, células endoteliales y la matriz
extracelular circundante. El crecimiento acelerado de los DF durante
el embarazo y la preponderancia en el sexo femenino sugieren
una relacion etioldgica con las hormonas sexuales femeninas.>®
También se han observado en formas eruptivas en el contexto de
inmunosupresion, infeccion por VIH, terapia antirretroviral de gran
actividad (TARGA) y embarazo.’

Las caracteristicas histopatologicas de diversas variantes pueden
coexistir en un mismo DF y pueden corresponder a diferentes
etapas de la misma enfermedad. Los DF se dividen en dos tipos
histolégicos compuestos principalmente de células fibroblasticas
(tipo fibroso) y de células histiociticas (tipo celular).?®

Desde el punto de vista histopatoldgico se reconocen una serie
de variantes, incluyendo: el atréfico; el fibrocolagenoso o
hipocelular; el celular o en patrén "arremolinado”; el epitelioide con
células atipicas o pseudosarcomatoso, con células "monstruos", con
células gigantes tipo osteoclastos, con células granulares, células
claras, con foliculos linfoides; la penetrante profunda;
hemosiderotico/aneurismatica, angiomatoide; hemangiopericitoide;
liquenoide; ulcerado; queloideo; lipidizadas y mixoide.

Todas estas denominaciones se caracterizan por el hallazgo
histol6gico mas relevante, pero conservan en gran parte de la lesién
hallazgos reminiscentes o tipicos de DF. Hay que destacar que estos
subtipos no tienen relevancia clinica ni pronostica, pero si

importancia histopatolégica, ya que muchas veces son

diagnosticadas erroneamente como lesiones malignas.®

Se acepta que las células fusiformes de los DF se originan a
partir de los dendrocitos dérmicos, que se entremezclan con una
cantidad variable de miofibroblastos y fibroblastos que forman
cantidades variables de colageno, acompafados de histiocitos en
diferentes estadios de maduracion.

Santa Cruz y Kyriakos plantearon que la variante aneurismatica
se puede originar dentro de un DF comuin cuando pequefias
cantidades de globulos rojos se extravasan a partir de vasos
capilares que pueden quedar atrapados dentro del tumor. Luego,
los eritrocitos mas antiguos que se han convertido en hemosiderina
son fagocitados por los histiocitos.

En esta fase el DF se denominaria hemosiderdtico. Si la
extravasacion de glébulos rojos continua, se pueden formar grietas
o hendiduras dentro de estas areas que pierden el soporte celular
estromal y entonces, se llenan de gldbulos rojos, los cuales por el
aumento de presion en esas zonas, dilatan el area completamente
y dan el aspecto de cavernas angiomatoides caracteristicas, lo que
origina en esta fase los DF aneurismaticos.

Por lo tanto, el DF hemosiderético seria la fase temprana del
aneurismatico. La etiologia de estas cavidades aneurismaticas o
angiomatoides, sin embargo no estd muy clara. Para algunos
autores este fenédmeno podria ocurrir en areas hipocelulares o con
menor soporte de fibras elasticas o de coldgeno, o
secundariamente a traumas o microtraumas repetidos que
precipitarian microhemorragias, lo que ocasiona entonces la
secuencia de eventos antes descrita.?

La dindmica de las variantes hemosideréticas y aneurismaticas
podrian explicar su presentacion atipica y algunas de las muchas
caras morfoldgicas de los DF.?

El DF hemosiderético, también llamado hemangioma
esclerosante, fue descrito por primera vez por Diss en 1938 como
una lesién que clinicamente imitaba un melanoma.? En tres
estudios retrospectivos en los que se evaluaron las biopsias de los
DF, solo en uno, se consideré al DF hemosider6tico como una
variante histolégica aparte con una frecuencia de 5,7%, es el
segundo mas frecuente al igual que el aneurismal.”

En los otros trabajos, solo se indican la frecuencia del DF
aneurismal con 7,4%*y 2%". El DF hemosiderético es una variante
compuesta por numerosos vasos pequefios, eritrocitos,
extravasacion y depdsitos hemosiderdtico intray extracelulares
debido a la hemorragia. Al igual que la variante aneurismal,
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el DF hemosiderdtico se distingue por su profundidad, alcanza el
tejido subcuténeo. La acantosis e hiperqueratosis también puede
observarse.’

Los DF comunes se caracterizan por ser nédulos cutédneos, con
coloracion rojo-marrén, redondos u ovoides, firmes, generalmente
<1 cm, a menudo solitarios, de crecimiento lento, mdviles sobre las
capas mas profundas en la palpacion y por lo general,exhiben el
signo del hoyuelo cuando son comprimidos lateralmente,
usualmente asintomaticos aunque pueden presentar prurito y
aumento de la sensibilidad. Se han descrito casos mdltiples y
gigantes (mayor de 5 c¢m), que tienden a ser de las variantes
pleomorfico,  células  atipicas/lipidizadas,  granulares vy
hemosiderotica/aneurismal 2467

Los DF hemosiderdtico/aneurismal son de color rojo oscuro,
pardo o negro en muchos casos, y de consistencia quistica a
renitente en algunas oportunidades. Frecuentemente se localizan
en las extremidades y los sintomas méas comunes son el crecimiento
rapido o el dolor debido a la hemorragia intralesional que
presentan estas lesiones. El crecimiento rapido se debe
principalmente a la presencia de numerosas cavidades y cavernas
con hemorragia llenas de sangre.?®

Si las caracteristicas clinicas y patoldgicas clasicas estan
presentes el diagndstico suele ser sencillo. Sin embargo, en
presencia de una variante, el diagndstico puede ser un reto.”

Histologicamente, un DF consiste en la proliferacion de células
fusiformes dispuestas en un patrén estoriforme, proliferaciéon de
fibroblastos con la produccion de coldgeno, y la infiltracién de
histiocitos en la dermis con hiperplasia de la epidermis
suprayacente.®

Los DF hemosiderdticos pueden ser lesiones localizadas en la
dermis superficial o profunda, con presencia de colageno
hialinizado que rodean o delimitan irregularmente los bordes de la
lesion.

Citolégicamente predomina un patron denso o hipodenso
formado por células fusiformes dispuestas en fasciculos cortos o
arremolinados en un patron pseudo, o estoriforme tipico
acompafado de histiocitos en varios estadios de diferenciacion. Los
mas frecuentes son los espumosos y la presencia de células
gigantes multinucleadas, tipo Langhans, cuerpo extrafio y algunas
veces, de tipo Touton.

Lo mas caracteristico de esta variante y lo que le da su
denominacion, es observar grandes a moderados espacios
irregulares llenos de sangre, que semejan vasos arteriales o venosos

dilatados, pero cuando se aprecia el revestimiento no se encuentran
células endoteliales. Estos espacios pueden ocupar la dermis
profunda, media e inclusive la papilar.

Otras veces, se pueden apreciar como hendiduras que simulan
artefactos o hasta areas quisticas. Estas areas pueden ser pequefias
o alcanzar de 25% a 50% de la lesidn, cercanos a los mismos se
observan eritrocitos extravasados y abundante pigmento de
hemosiderina que se entremezclan tanto con las células fusiformes
como a través de las hendiduras lo que asemeja al patrén
observado en el sarcoma de Kaposi. En otras areas, se pueden
apreciar pequefias pseudoluces vasculares o en forma de vasos
inmaduros con eritrocitos en su interior, pero se diferencian de una
verdadera luz vascular por la ausencia del nucleo de la célula
endotelial ®

Desde el punto de vista inmunohistoquimico, las células
fusiformes del DF aneurismal presentan reactividad para factor Xllla
(en etapas en las cuales los depdsitos de hemosiderina son bajos),
lo que demuestra la participacion de los dendrocitos dérmicos, Mac
387 (antigeno histiocitario), vimentina y actina musculo-liso y CD57,
los cuales revelan diferenciacién fibrobléstica y de miofibroblastos
y son negativos para factor VIII desmina y proteina S-100.

Aunque la histopatologia es el estdndar de oro para el
diagnostico definitivo, la dermatoscopia ha demostrado ser una
herramienta Util para distinguir el DF de otras lesiones pigmentadas
de la piel.

Los DF tipicos presentan un parche blanco central y una red de
pigmento de la luz en la periferia. El DF hemosiderético presentan
un area central azulada o rojiza, homogénea con estructuras blancas
y una red de pigmento luz periférica con las estructuras vasculares
de grados variables.

Un drea homogénea amarillenta también se puede observar
probablemente por depdsitos de hemosiderina o células gigantes
y macréfagos espumosos. Se han descrito globulos y rayas, en el
centro y en la parte superior del DF. Otra caracteristica
dermatoscopica, es una superficie escamosa que podria
corresponder a diversos grados de acantosis e hiperqueratosis.?

Ferrari et al, estudiaron la dermatoscopia de los DF,
clasificandola en varios patrones, de los cuales el DF
hemosiderdtico/aneurismal, se presentan con frecuencia con el
patrén “como melanoma” (vasos atipicos, estructuras de crisélida,
color azul-blanco, velo de color blanco rosaceo, entre otras) y el
patron “'vascular de tipo tumoral' (zonas blancas y zonas azul-rojo
globulares, similar a granuloma piégeno)™
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Aunque la clinica y la dermatoscopia facilita el reconocimiento
clinico de los DF, los patrones atipicos pueden ser dificiles de
diagnosticar.® La mayoria de los diagnésticos iniciales y por lo tanto,
diferenciales incluyen: hemangioma, melanoma, neurofibroma,
lesion quistica no especifica, dermatofibrosarcoma protuberante,
leiomiosarcoma, carcinoma de células basales y escamosas, morfea,
lipoatrofia localizada y anetodermia, nevus de Spitz, nevus
dérmicos, sarcoma de Kaposi, fibrohistiocitoma maligno
angiomatoide, granuloma piégeno.'378

La extirpacién del tumor no es necesaria a menos que exista
incertidumbre en el diagnostico o presente sintomas incémodos o
alarmantes.?

La escision simple de toda la lesion suele curar, y la recurrencia
local es poco frecuente, en general, con tasas inferiores a 2%,
dependiendo de la variante. Se han descrito casos raros de
metastasis, sin embargo, la existencia de DF metastasicos es objeto
de controversia, ya que hasta ahora se ha considerado como una
lesion benigna y sin la posibilidad de diseminacion a distancia.’@

Resumen

Los dematofibromas (DF) son lesiones fibrohistiociticas benig-
nas, que se presentan con una amplia variedad de caracteristicas
clinicopatologicas. El DF clasico es un diagndstico sencillo. Sin em-
bargo, en presencia de una variante, el diagndstico puede ser un
reto.

El DF hemosiderdtico, fue descrito por primera vez por Diss en
1938 como una lesion que clinicamente imitaba un melanoma, ya
gue son de color rojo oscuro, pardo o negro, y de consistencia quis-
tica a renitente, de crecimiento rapido y doloroso debido a la he-
morragia intralesional y estd compuesto por numerosos vasos
pequenos, extravasacion y depdsitos hemosideroticos intra y extra-
celulares. Se presenta el caso de DF hemosiderdtico en el ante-
brazo izquierdo de tres afos de evolucién, con aumento de
volumen y dolor en el dltimo afio.

Palabras claves: dermatofibroma, hemosiderético, aneurismal.

Diagnosis:
Painful violaceous tumor of fast growth

Summary
The dermatofibromas (DF) are benign fibrohistiocytic lesions that
presents a wide variety of clinicopathological characteristics. Clinical
diagnosis of classic DF is simple. However, in the presence of
variants, diagnosis may be difficult. Hemosiderotic DF was first
described by Diss in 1938 as a lesion that clinically mimicked a
melanoma, as they are dark red, brown or black, and of cystic to

reluctant consistency, with rapid and painful growth due to
intralesional hemorrhage, comprising numerous small vessels,
erythrocytes extravasation and intra and extracellular
hemosiderotic deposits. We present a case of hemosiderotic DF in
the left forearm having three years duration of the lesion, with
increased volume and pain in the last year.

Key words: dermatofibroma, hemosiderotic, aneurysmal
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