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En 1971 Gabbiani et al reconocieron la presencia de
unos fibroblastos modificados que contenían fibras
musculares en el tejido de granulación1. Desde enton-
ces, el miofibroblasto se ha implicado en una larga serie
de enfermedades, muchas de ellas ya conocidas –como
la fascitis nodular, la miofibromatosis infantil, la fibro-
matosis digital infantil, la fibromatosis superficial pal-
mar o plantar, o el fibroma de la vaina tendinosa entre
otras–, mientras que otras han sido de reciente descrip-
ción. Tal es el caso de la fascitis isquémica, el miofibro-
ma cutáneo del adulto o el dermatomiofibroma2. A pesar
de todo, persiste la controversia de si el miofibroblasto
es un estado funcional de los fibroblastos, o una verda-
dera célula individulizada2.

Es posible que los primeros casos de dermatomiofi-
broma fueran descritos por Poomeechaiwong et al en
19893. No obstante, el reconocimento de esta entidad se
la debemos a Hügel, quien en 1991 describió una serie de
25 pacientes bajo el término plaqueförmige dermae fi-
bromatosis (fibromatosis dérmica en placa)4, aunque fue
el artículo de Kamino et al en 1992 el que le dio proyec-
ción mundial y acuñó el nombre por el que se conoce a
esta entidad en la actualidad5. Desde entonces tenemos
conocimiento de aproximadamente 60 casos publicados
en la bibliografía, la mayoría como casos aislados o pe-
queñas series3-19

CLÍNICA
El dermatomiofibroma se presenta en la mayoría de

casos en forma de lesiones circunscritas y solitarias de
0,311 a 2,58 cm de diámetro a modo de nódulo o placa
dérmica. La piel suprayacente puede presentarse con una
tonalidad que varía de rosa-amarillenta a rojiza (fig. 1) o
rojo-marronácea, aunque también puede mostrar hiper-
pigmentación superficial5. Sin embargo, también se han
descrito dermatomiofibromas en forma de grandes pla-
cas lineales, ya sea de forma solitaria12-14 o múltiple18.
Estas lesiones se distribuyen principalmente en la zona
axilar y el hombro, aunque también se han descrito en el
cuello, el tronco y las extremidades14,20.

Sin embargo, sus características clínicas no son lo su-
ficientemente específicas y se confunden clínicamente
con dermatofibromas si se manifiestan en forma de nó-
dulo o pequeña placa5,9, o como granuloma anular si lo
hace como grandes placas5,14. También se ha confundido
con frecuencia con quistes infundibulares5,9,11, dermato-
fibrosarcomas protuberans8,12,14 y, en casos aislados, con
seudolinfomas5, fibromas5, lipomas5, tumores neurales8,
cicatrices o xantomas8.

Parece ser que las lesiones presentan un crecimiento
lento, sobre todo si se trata de placas de gran tamaño4,21.
De cualquier forma, el pronóstico es excelente, sin que
se hayan descrito, hasta el momento, recidivas tras su
extirpación.

El dermatomiofibroma muestra una epidemiología cu-
riosa ya que si bien predomina en mujeres jóvenes, en
edades inferiores a 15 años existe un claro predominio
masculino. La proporción global entre mujeres y varo-
nes es de 4:114,17.
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Figura 1. Dos papulonódulos eritematosos bien delimitados que co-
rresponden a una paciente con múltiples dermatomiofibromas locali-
zados en la zona cercana al hombro. (Cortesía de la Dra. Begoña Es-
cutia. Hospital General de Elda. Alicante.)

Figura 2. Bajo una epidermis hiperplásica con hiperpigmentación
de la membrana basal se observa, en la dermis reticular sin alcanzar
la grasa subcutánea, una proliferación celular formada por fascícu-
los entremezclados dispuestos de forma paralela a la epidermis. A
pequeño aumento podría confundirse con un dermatofibroma por la
hiperplasia epidérmica si no fuera por la disposición horizontal de
los haces, o con una cicatriz si no fuera por los cambios epidérmicos
y por la presencia de anejos en su interior.



HISTOPATOLOGÍA
En el estudio histopatológico se observa una prolifera-

ción de células fusiformes, bien delimitada aunque no
encapsulada, que se localiza en la dermis reticular, alcan-
zando en ocasiones la zona superficial de la grasa subcu-
tánea (figs. 2-5). Las células presentan un aspecto unifor-
me con un amplio citoplasma eosinófilo que, en muchas
ocasiones, no está bien delimitado, y están separadas
unas de otras por haces finos de colágeno. El núcleo es
elongado, de bordes afilados8 (fig. 5 a) o romos, similar
al de los fibroblastos o las células de músculo liso5,9. No
presentan atipias y las mitosis son raras5,9.

Estas células fusiformes se disponen en haces entre-
mezclados que, de forma característica, están dispues-
tos paralelamente a la epidermis. Otro rasgo diferencial
es que dentro de la tumoración los anejos están preser-
vados. En estas áreas perianexiales los fascículos pue-
den perder el paralelismo con la superficie (fig. 4 a)5,8.

La epidermis puede mostrar una hiperplasia que re-
cuerda a la hallada en el dermatofibroma, aunque se ar-
guye que en menor grado (fig. 3 a)5. Las tinciones para
fibras elásticas muestran que éstas están preservadas y
en algunos casos engrosadas5,20.

Habitualmente, no presenta un componente infla-
matorio, o éste es muy escaso y en disposición perivas-
cular8. Se ha descrito la presencia de extravasación he-
mática en algún caso aislado8. En un caso excepcional
se describen la presencia de células granulosas15.

La inmunohistoquímica nos ayuda a confirmar el
diagnóstico en los casos dudosos. Así, presenta un pa-
trón muy sugestivo con positividad para vimentina y
actina muscular (HHF35), y negatividad para S-100,
CD34, factor XIIIa, CD68 y desmina, mientras que la
actina específica de músculo liso muestra resultados
variables5,20.

Los estudios ultraestructurales5,11 apoyan el origen
miofibroblástico del dermatomiofibroma al presentar
características de fibroblastos con un retículo endoplas-
mático rugoso bien desarrollado y vesículas picnóticas,
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Figura 3. a) Detalle de la figura anterior donde se aprecia una dermis papilar indemne. Mientras que en la dermis reticular se observa una pro-
liferación de células en fascículos dispuestos de forma paralela a la epidermis, se observa un ducto sudoríparo en el espesor de la lesión. b) Ci-
catriz: la epidermis es atrófica y, si bien en este caso la dermis papilar está indemne, no siempre ocurre así. La dermis reticular presenta haces
de células fusiformes paralelos a la epidermis; sin embargo, no existen anejos en su interior y, además, presenta vasos en disposición vertical.
c) Dermatofibroma: clara hiperplasia epidérmica con la dermis papilar libre de lesión, pero con una proliferación de células fusiformes dispues-
tas en fascículos entremezclados dispuestos de forma anárquica.
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y de una célula muscular con miofilamentos que contie-
nen cuerpos densos, además de densidades lineales sub-
plasmalemales.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
El diagnóstico diferencial principal debe establecerse

con las siguientes entidades:

Dermatofibroma5. En común presentan una hiperpla-
sia epidérmica con una proliferación de células fusifor-
mes dispuestas en haces con una zona grenz entre am-
bas. Sin embargo, la disposición horizontal de los haces
en el dermatomiofibroma y, sobre todo, la persistencia
de los anejos cutáneos deben orientarnos hacia el diag-
nóstico correcto (fig. 3 a y c). Otras diferencias serían el
mayor polimorfismo celular, junto a la presencia fre-
cuente de hemosiderina, células multinucleadas y fibras
de colágeno engrosadas que permiten su distinción. En
casos dudosos, la negatividad para los marcadores de
actina y la positividad para el factor XIIIa permitirán su
distinción5.

Dermatofibrosarcoma protuberans. La distinción del
dermatomiofibroma con el dermatofibrosarcoma protu-
berans (DFSP) puede ser incluso más complicada, sobre
todo cuando se trate de un DFSP en placa y se haya rea-
lizado una biopsia punch. Esto se debe a que, en este
caso, el DFSP muestra una proliferación de células fusi-
formes monomorfas que se disponen en haces paralelos
a la epidermis. Sin embargo, una mayor densidad celular
y, si la biopsia lo permite, la característica infiltración
de la grasa individualizando los adipositos, además de la
obliteración de los anejos cutáneos, puede ayudarnos a
distinguir ambas entidades. De nuevo, la inmunohisto-
química puede ser de gran ayuda, puesto que el DFSP
presentará un CD34 positivo, siendo la actina negativa8.

Cicatriz. Una cicatriz histopatológicamente presenta
fibras de colágeno dispuestas de forma paralela a la epi-
dermis, con celularidad variable, que puede recordar un
dermatomiofibroma. Sin embargo, en el caso de la cica-

triz, las fibras de colágeno están engrosadas, además de
presentar una vascularización típicamente vertical y au-
sencia de elásticas. Otro dato importante es el hecho de
que la cicatriz no respeta los anejos preexistentes. Por
otro lado, en la cicatriz la epidermis suele estar aplana-
da con pérdida de las crestas epidérmicas (fig. 3 a y b).
La inmunohistoquímica suele ser de escasa utilidad en
estos casos porque la presencia de miofibroblastos, so-
bre todo en fases precoces, es un hecho bien constatado
en las cicatrices.

Neurofibroma. En ocasiones el neurofibroma (NF)
puede conllevar dificultades diagnósticas, por cuanto se
trata de un tumor no encapsulado pero bien delimitado
que presenta haces de células fusiformes de núcleo on-
dulado; al igual que el dermatomiofibroma, los anejos
cutáneos atrapados en el NF están respetados. En algu-
nos casos de dermatomiofibroma, los fascículos celula-
res están ondulados y las células pueden mostrar un nú-
cleo fusiforme de terminaciones afiladas; no obstante,
en el NF la disposición de los fascículos es más anárqui-
ca, y no presentan la característica disposición horizon-
tal del dermatomiofibroma. La estroma mixoide del NF
también nos ayuda a su distinción (fig. 5 a y b). En casos
dudosos la inmunohistoquímica nos diferencia clara-
mente ambas entidades, pues el NF presenta positividad
para la proteína S-1008.

Piloleiomioma. Este tumor presenta algunas caracte-
rísticas en común con el dermatomiofibroma al tratarse
de una tumoración mal delimitada formada por haces de
células fusiformes que presentan núcleos alargados de
terminaciones romas. Aunque el dermatomiofibroma
pueda asemejarse al tejido muscular, en el piloleiomio-
ma los haces se entrelazan en una disposición irregular,
y en los haces cortados de través presenta unas vacuo-
las intracitoplasmáticas muy sugestivas (fig. 4 a y b). El
estudio inmunohistoquímico puede mostrar hallazgos
parecidos en ambas entidades a excepción de la desmi-
na, que es positiva en los piloleiomiomas, mientras que
en el dermatomiofibroma resulta negativa5.
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Figura 4. a) Detalle donde se aprecia que cerca del ducto sudoríparo los haces pierden el paralelismo con la epidermis. b) Piloleiomioma: pre-
senta haces entrecruzados sin una disposición paralela a la epidermis y con mayor densidad celular que el dermatomiofibroma. Un dato de gran
ayuda es la presencia de vacuolas citoplasmáticas, sobre todo en los cortes transversales de los haces.
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Otras lesiones con las que se ha establecido el diag-
nóstico diferencial y que no merecen mayor comentario,
ya que las consideramos de fácil distinción, son las si-
guientes: tumor desmoide5, miofibroma cutáneo del
adulto5, elastofibroma dorsi5, hamartoma fibroso de la
infancia y tumor fibrohistiocítico plexiforme.
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Figura 5. a) Detalle de los fascículos celulares ondulados con células, en este caso, fusiformes de terminaciones afiladas. b) Neurofibroma: ha-
ces de células fusiformes, en este caso con una estroma claramente mixoide y dispuestos de forma anárquica. Otro dato que nos ayudaría a di-
ferenciarlo sería la presencia de mastocitos en los neurofibromas.
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