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Resumen:

El dermatofibroma es una neoplasia dérmica, benigna, de crecimiento progresivo, muy
frecuente, que afecta principalmente a mujeres en los miembros inferiores. Se han descrito
diferentes variantes que se distinguen por sus caracteristicas clinicas e histopatolégicas. El
dermatofibroma gigante es una variante rara, caracterizada por una lesién exofitica de mas de
5 cm. Reportamos un caso de una mujer que presentd una lesion de 3 afos de evolucién
compatible clinica e histopatolégicamente con dermatofibroma gigante y fue tratada mediante
cirugia, sin recidiva hasta la actualidad. A propésito de este caso se realiza una revision de la
literatura publicada sobre esta rara variante.
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Giant dermatofibroma:
report of a case and a review of the literature

Summary:

Dermatofibroma is a benign dermal neoplasm, of progressive growth, very
frequent, which mainly affects the lower limbs of women. Different variants have been
described that are distinguished by their clinical and histopathological features. Giant
dermatofibroma is a rare variant, characterized by an exophytic lesion measuring more
than 5 cm. We herein report a case of a woman who presented a lesion of 3 years of
evolution compatible clinically and histopathologically with giant dermatofibroma, and
was treated by surgery without recurrence, until the present time. We also perform a
literature review.
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Existen mas de 25 variantes descritas, aunque las caracteristicas
histoldgicas tipicas de un dermatofibroma comun siempre estan
presentes en todas, como es la presencia de fasciculos de células
fusiformes de aspecto fibroblastico, histiocitos espumosos en un
estroma mixoide con cantidad variable de haces o fibras gruesas de
coladgeno hialinizado “atrapados” por células tumorales en la
periferia de la lesion™ 24 57.8.10-15,

De etiologia desconocida, solo en un 20% de los casos de
dermatofibromas se asocian con algin antecedente traumatico y
en general el diagnéstico es clinico; sin embargo, en presencia de
alguna de esas variantes poco frecuentes puede ser un reto y suele
ser necesaria la biopsia confirmatoria® * %13, como ocurre con el
dermatofibroma gigante, que es una variante infrecuente, en la que
no suele sospecharse el diagndstico. Inicia como una papula o
nédulo que progresa a un tumor de color variable, firme, de mas

de 5 cm, localizada en extremidades inferiores o en térax posterior
1,2,3,8911,13-15

El diagnostico diferencial incluye entidades benignas y malignas,
siendo el mas importante con dermatofibrosarcoma protuberans y
en general no precisan tratamiento, por ser benignos, sin embargo,
puede plantearse escision simple, criocirugia o laser CO2, segun la
sintomatologia o comorbilidad asociada?>7-111214,

Caso clinico

Se trata de paciente femenina de 27 afios de edad, natural y
procedente de Higuerote, Estado Miranda — Venezuela, quien inicia
enfermedad actual en el aflo 2005, presentando una papula Unica,
de color marrén, de superficie irregular, de crecimiento progresivo,
con dolor ocasional de 3 afios de evolucién, por lo que acude a la
consulta médica. Niega antecedentes personales, familiares y
habitos psicobiologicos contributorios.

Al examen fisico se observa fototipo cutaneo IV/VI segun
Fitpzpatrick, presenta un tumor Unico, de color marréon oscuro, de
consistencia firme, de superficie irregular, con bordes definidos,
ovalado de 1,5 x 3 x 6 cm, doloroso a la palpacion localizada en
regién interescapular (Figura 1).

A la dermatoscopia se evidencian multiples glébulos marrones
dispersos en area blanquecina central de aspecto reticular y
cicatricial (Figura 2).

Se realiz6 biopsia escisional, observandose hipequeratosis
ortroqueratdtica compacta, acantosis regular (Figura 3), zona de
Grenz (Figura 4), y proliferacion fibrohistiocita con disposicion
estoriforme que se extiende con borde neto al subcutis (Figura 5).
Por lo que se concluyé el caso como Dermatofibroma Gigante.

Figura 1.Caracteristicas clinicas y localizacion de la lesion

Figura 3. Preparado histologico coloreado con hematoxilina y eosina con
aumento de 2.5x.
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Figura 5. Coloracion con hematoxilina y eosina y aumento de 40x.

Discusion

El dermatofibroma, es un tumor dérmico, granulomatoso,
fibrohistiocitario, benigno'810-12' Es uno de los tumores cutaneos
mas frecuentes, que representa aproximadamente el 3% de todos
los tumores de piel, y que suele aparecer en las extremidades
inferiores de mujeres jovenes' 358 10-15,

Como lo plantean Pina et al’, Panicker et al'y Kalsi et al'®, hasta
74% de los dermatofibromas se localizan en los miembros
inferiores, seguido de 23% de los casos con localizacion en el
tronco, como en nuestro caso, y solo 3% de esta entidad es descrita
en el cuelloy la cara. Sin embargo en los casos de dermatofibromas
gigantes, se ha encontrado en la literatura médica ubicaciones
inusuales como en los hombros, como lo referido por Hueso et al®
y Kalsi et al™® y en la regién supraclavicular segun Karlidag et al°.

Clinicamente, los dermatofibromas son papulas que pueden
progresar a placas o a ndédulos, circunscritos, redondos, de
consistencia firme, ocasionalmente erosionados, ulcerados o
umbilicados, de crecimiento lento, que pueden medir de 2 a 3
centimetros de didmetro y que solo sobresalen de la piel en 10%
de los casos. El color es variable y puede evolucionar de rojo a
marron y finalmente azul o negro™.

El color rojo inicial se debe a la proliferacion vascular, el color
azul-violaceo ocurre por la extravasacién de eritrocitos, mientras
que la coloracion violeta o negra se presenta si existe hemorragia
intralesional, tipica en la variante aneurismatica o angiomatoidea.
Con el tiempo las lesiones se transforman en amarillentas o
marrones, dependiendo de la cantidad de lipéfagos y sider6fagos
en el infiltrado inflamatorio dérmico; ademas la lesion se indura y
se aplana, a medida que aumenta la fibrosis, incluso puede
atrofiarse, como consecuencia de la retraccion producida por la
fibroplasia, al disminuir el nimero de fibrocitos y aumentar el
colageno queloidal, haciéndose duro y con la aparicién del signo
clasico de la "pastilla o del hoyuelo", que consiste en la aparicién
de una depresién central caracteristica y plegamiento de la
epidermis suprayacente (signo de Fitzpatrick) cuando se comprime
la lesion lateralmente®3°3-15, Dicha evolucion es compatible con su
histogénesis, dada por una etapa de granulacion con numerosos
eritrocitos extravasados, seguida de una fase de inflamacién
granulomatosa y finalmente fibrosis. El centro puede ser
hipopigmentado por la pérdida de melanina, mientras que el borde
queda hiperpigmentado por la hiperplasia melanocitica, en
correlacion con el patron dermatoscdpico mas frecuente, dado por
la presencia de un area central blanquecina similar a una cicatriz y
un area con pigmentacién periférica; a veces puede identificarse
una red de pigmento y estructuras cristalinas principalmente en el
dermatofibroma hemosiderético, y globulos azules y negros
asimétricos en el tipo aneurismatico®' 1214,

La etiologia es desconocida; suele ser de aparicién espontanea,
y s6lo en 20% de los pacientes existe un antecedente previo de
traumatismo local menor como una picadura de insecto, o menos
frecuente, traumatismos contusos, ruptura de pared de quistes
infundibulares, post depilacién, post inmunizacién, entre otras; por
lo que esta entidad se considera un proceso inflamatorio reactivo,
no neoplasico, sin capacidad de metastizar® 4675,

Aunque lo mas frecuente son lesiones Unicas, las formas
eruptivas o multiples se han descrito en menos del 10% de los
casos, se caracterizan por la aparicion de 5 a 8 dermatofibromas en
4 meses, y suelen ocurrir como complicacion en pacientes con SIDA
posterior al inicio de la terapia antirretroviral altamente activa, en
embarazadas, y también se ha reportado como una variante
familiar, asi como en pacientes con miastenia gravis, tiroiditis de
Hashimoto, diabetes mellitus y necrobiosis lipoidica?36-811.1215,
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La gran sinonimia de este tumor refleja las diferentes variantes
clinico-histoldgicas existentes. Son méas de 25 variantes descritas,
aneurismatica, hemosiderotica, lipidizada, de células claras,
empalizada, atrdéfica, tipo queloide, mixoide, liquenoide, de células
en anillo de sello, xantomizadas, entre otros. Aunque las
caracteristicas histologicas tipicas de un dermatofibroma comun
siempre estan presentes en todas las variantes descritas, al menos
focalmente, las caracteristicas propias de cada tipo pueden
predominar, haciendo dificil el diagndstico™2710-15,

Algunas caracteristicas histopatoldgicas del dermatofibroma
comun son: tumor dérmico — dermis reticular (aunque a veces
pueden extenderse hasta el tejido celular subcutaneo superficial a
través de septos interlobulares, siendo su ubicacion exclusivamente
en el tejido subcutaneo raro, con una incidencia menor de 1% de
todos los dermatofibromas), simétrico, de bordes mal definidos, con
hiperplasia epidérmica suprayacente interponiéndose una banda
dérmica no afectada- Zona de Grenz de espesor variable, que esta
presente hasta en 70% de los casos, hiperpigmentacion basal,
acantosis, papilomatosis, elongacion de las crestas interpapilares
que no suele extenderse hasta el tejido subcutaneo. Constituido
primordialmente por fasciculos de células fusiformes (de aspecto
fibroblastico), histiocitos espumosos y ocasionales células gigantes
multinucleadas, asi como linfocitos, entremezclados en un estroma
mixoide, con proliferacion de miofibroblastos, vasos sanguineos de
pequeio calibre en proporciéon variable, a veces dilatados,
extravasacién de eritrocitos, infiltracion perivascular de
hemosiderina, linfocitos y de plasma, infiltrado celular inflamatorio
y macroéfagos, asi como cantidad variable de haces o fibras gruesas
de colageno hialinizado “atrapados” por células tumorales en la
periferia de la lesién2457810-15,

Generalmente el diagndstico es clinico, sin embargo, en
presencia de alguna variante infrecuente puede ser necesaria la
biopsia confirmatoria, como ocurre con los dermatofibromas
gigantes'2671213,

El dermatofibroma gigante se ha definido como una variante
poco comun, de comportamiento biolégico benigno, en la que no
suele sospecharse el diagndstico clinico. Es una lesién exofitica que
inicia clasicamente como una papula o nédulo que progresa a un
tumor de color variable (marrén-rojizo), de consistencia firme, de
superficie lisa, localizada en extremidades inferiores o en torax
posterior, en pacientes masculinos principalmente, aunque otros
autores refieren predominio femenino, que suele asociarse a
traumatismos profundos o intensos, cuyo tamafio debe ser mayor
a 5 Cms‘\-3,8,9,11,13,14.

En general, los dermatofibromas gigantes son lesiones
asintomaticos, en ocasiones pueden ser dolorosas como nuestro
caso, asi como lo sefialan Karlidag et al y Achenbach et al>®13,

Las siguientes caracteristicas han sido aceptadas como criterios
para el diagndstico de los dermatofibromas gigantes: tamafio de la
lesion igual o mayor a 5 centimetros, morfologia pediculada (en la
mitad de los casos), comportamiento bioldgico benigno (a pesar
del tamafo) e histopatologia similar a la del dermatofibroma
convencional?3141,

Dichos criterios estuvieron presentes en el caso descrito,
definido por la presencia de un tumor Unico, hiperpigmentado,
firme, redondo u ovalado, de crecimiento progresivo, de mas
de 5 cm, tal como lo se describen Pierzchalski et al’, Luna et al?,
Hueso et al® y Harjot et al*. Ademas, el comportamiento benigno y
los hallazgos histopatolégicos dados por la proliferacion
fibrohistiocita descrita en todos los casos consultados, con
disposicion estoriforme descrita por Luna et al>, Achenbach et al° y
Segura et al'%; que se extiende hacia el subcutis, como lo observaron
Karlidag et al®, Pina’, Segura™. Ademas, se observd una zona de
Grenz como lo sefialan Pierzchalski et al' y Segura et al™. También
es frecuente observar en los dermatofibromas gigantes, células
xantomatizadas, presentes hasta en la mitad de los casos, y se han
descrito patrones combinados con el patréon aneurismatico, de
células atipicas, lipidizado®.

El diagnostico diferencial debe hacerse con melanoma maligno,
fibroxantoma atipico, cicatrices y queloides, nevus de Spitz,
nevus azul, sarcoma de Kaposi, fibroqueratoma acral,
fibroma digital celular, fiboroma esclerético, fibroma de la vaina
tendinosa, neurofibroma, leiomiosarcomas, condrosarcomas,
rabdomiosarcomas, entre otros*>891213_ También con carcinoma
basocelular, carcinoma epidermoide, metéstasis cutaneas de
carcinomas; siendo el diagnostico diferencial mas importante el
dermatofibrosarcoma protuberans; donde ademas de las diferencias
histopatoldgicas, la inmunohistoquimica es de capital importancia
para diferenciarlos, siendo el dermatofibrosarcoma protuberans
CD34 positivo y Xllla negativo, mientas que los dermatofibromas,
asi como cualquier otra lesién benigna, son CD34 negativa; y Xllla
positivos, ademas los dermatofibromas suelen mostrar positividad
focal a vimentina y actina2-58912-14,

Recientemente el Cthrc1 (marcador de colageno de triple hélice)
ha sido de utilidad para el diagnostico del dermatofibroma
protuberans, siendo positivo en 96% de los sarcomas tipo
dermatofibroma protuberans y negativo para el dermatofibroma; es
un nuevo gen que se expresa en la intima y en la adventicia de las
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arterias dafadas, inhibe al factor trasformador de crecimiento 3,
alterando el depésito de colageno tipo Iy III, regeneracién de la
intima arterial, y que se ha identificado con sobrexpresion en el
cancer de mama y melanoma?®.

En general no precisan tratamiento, por ser benignos,
inflamatorios e involutivos, sin embargo en algunos casos el
tamano, asociacion con sintomas como dolor y disconfort estético,
son las indicaciones, como en nuestro caso. Entre las opciones estan
la criocirugia, con resultados variables, obteniéndose resultados mas
satisfactorios con ablacion con laser de CO2, aunque a veces la
cicatriz queda pigmentada debido a la profundidad de la lesién,
mientras que la escision simple, suele ser curativa, con recidiva en
menos del 2% de los casos, aun en casos de dermatofibroma
gigante con margenes positivos, sin embargo existen 2 excepciones
y son la variante celular que a menudo se extiende en el tejido
subcutaneo, y dermatofibromas de la cara deben ser extirpados con
margenes mas amplios que el tipo clasico para evitar
recurrencia2,3,5,7,9,11,12,14,15‘

También puede plantearse la cirugia micrografica de Mohs
especialmente en lesiones profundas, ya que ofrece altas tasas de
curaciéon asi como la conservacion de tejido sano adyacente,
permitiendo mejores resultados cosméticos?.

En nuestro caso en particular debido a la localizacion, la lesién
resultaba frecuentemente traumatizada, por lo que se realizé la
escision, sin recidiva hasta la fecha, en concordancia a la experiencia
publicada en la literatura#>7. Nos pareci6 de interés presentar este
caso clinico ya que en la actualidad, existen menos de 30 casos a
nivel mundial reportados en la literatura consultada de
dermatofibroma gigante y, a nivel nacional, no hemos encontrado
ninguno hasta la esta fecha23°1415@y
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