CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Nodulo doloroso en un muslo
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Figura 1. Aspecto clinico de la lesion.

Figura 2. Imagen histopatolégica que revela un patrén esto-
riforme con espacios quisticos que contienen material hema-
tico.

Paciente varén de 36 afios de edad, sin antecedentes
médicos de interés.

Enfermedad actual

Consulta por la aparicién brusca de dolor y aumento
del tamaro de una lesion localizada en el muslo izquier-
do, de 6 afios de evolucion, ocasionalmente pruriginosa.

Exploracion fisica

En la region anterointerna del muslo izquierdo presen-
ta una lesion nodular de 10 X 8 mm. Es indurada a la pal-
pacion, con una superficie brillante no ulcerada, ligera-
mente descamativa y coloracién pardo-violacea (fig. 1).
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aprecia que los espacios llenos de material hematico carecen
de revestimiento endotelial.

Histopatologia

Se observa una tumoracién en la dermis y la hipoder-
mis de limites imprecisos. Estd constituida por células
fusiformes, que se disponen con patrén «arremolinado»
o estoriforme (fig. 2). En el seno de esta lesion se identi-
fican espacios quisticos y hendiduras carentes de re-
vestimiento endotelial, conteniendo material hematico
(fig. 3). La estroma incluye numerosos sideréfagos.

La epidermis esta sobreelevada y muestra una acanto-
sis, hiperqueratosis e hiperpigmentacién de la capa ba-
sal.

Con técnicas de inmunohistoquimica se observa una
positividad difusa para la vimentina y focal para la acti-
na del musculo liso, siendo negativos el factor XIlla y el
CD34.

Tratamiento
Extirpacion simple.
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DIAGNOSTICO
Dermatofibroma aneurismatico.

COMENTARIO

El dermatofibroma aneurismatico es una rara variante
de dermatofibroma, definida clinica e histoldgicamente
en 1981 por Santa Cruz y Kyriakos!. Esta tumoracién
dérmica ha recibido también otras denominaciones: an-
gioma pigmentado esclerosante’* y hemangioma hema-
tico gigante®.

El dermatofibroma aneurismatico se manifiesta clini-
camente como un nédulo tinico de coloracion entre ma-
rrén-rojiza o negro-azulada, en las extremidades inferio-
res de adultos de mediana edad, con ligera predileccién
por las mujeres®. En general, tiene una consistencia fir-
me, aunque a veces se hace quistica, confundiéndose
con una lesién vascular o un nevus melanocitico. Se ca-
racteriza por un crecimiento rapido y por apariciéon de
dolor®".

En el estudio histopatolégico se observa una tumora-
ciéon dérmica profunda, con las mismas caracteristicas
estructurales que los dermatofibromas, presentando
ademas grandes espacios ocupados por hematies, que
asemejan grandes vasos, pero sin revestimiento endote-
lial'. Estos espacios vasculares, varian desde pequefias
hendiduras hasta areas quisticas o canales cavernosos y
pueden llegar a ocupar mas del 50% de la masa tumoral.
Tapizando estos canales aparecen histiocitos cargados
de granulos de hemosiderina, fibroblastos y células es-
pumosas. No es infrecuente observar células gigantes
multinucleadas tipo Touton, con abundante pigmento
hemosiderético en su citoplasma y hematies extravasa-
dos'®. En la estroma adyacente a los canales vasculares
se pueden ver focos de hemorragia.

El estudio inmunohistoquimico no ayuda mucho en el
diagnostico’. La positividad focal para la actina de mus-
culo liso en algunos casos representa la diferenciacion
miofibrobléstica del tumor®’. La positividad para el fac-
tor XIIIa es mas frecuente en lesiones poco evoluciona-
das, cuando el depdsito de hierro/hemosiderina es muy
escaso’.

La etiologia es desconocida. Algunos autores consi-
deran que las hendiduras caracteristicas se inician por
la extravasaciéon hemética secundaria a microtrauma-
tismos repetidos™'’. Muchos investigadores opinan que
el dermatofibroma hemosiderético constituiria la fase
temprana del dermatofibroma aneurismatico’!>12,

Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial debe realizarse con tumores
vasculares benignos y malignos incluyendo: angiosarco-
ma, sarcoma de Kaposi, hemangioendotelioma de célu-
las fusiformes y el histiocitoma fibroso maligno angio-
matoide.

El angiosarcoma, localizado sobre todo en la cara y el
cuero cabelludo de personas mayores, esta formado por
canales vasculares revestidos por una fila tinica de célu-
las endoteliales atipicas e hipertréficas que se comuni-
can entre si y disecan los haces de colageno®.

El sarcoma de Kaposi presenta a menudo lesiones
multicéntricas y simétricas. La histologia pone de mani-
fiesto la proliferacién de pequefios espacios endoteliales
e incluso canales vasculares irregulares entre las fibras
de colageno. Es caracteristico el infiltrado inflamatorio
de predominio linfocitario (con o sin células plasmati-
cas) y ausencia de células espumosas. Las células que
tapizan los espacios vasculares son positivas para el
CD34 y para el factor VIII'®,

El hemangioendotelioma de células fusiformes estd
constituido por acumulaciones dérmicas bien delimita-
das, pero no encapsuladas, de vasos de aspecto caver-
noso que contienen trombos, rodeados por fasciculos de
células fusiformes. En ocasiones hay células epitelioi-
des redondeadas y con un citoplasma vacuolado'®.

El histiocitoma fibroso maligno angiomatoide aparece
en las extremidades de pacientes jévenes, generalmente
menores de 20 anos, acompanado a veces de fiebre o
anemia'’. En el estudio histoldgico este tumor, con fre-
cuencia multinodular, se localiza en la hipodermis o en
los tejidos blandos subyacentes. Estd compuesto por cé-
lulas monomorficas eosindfilas, con niicleo redondeado
u oval, que pueden adoptar un patrén arremolinado'®.
Existen espacios quisticos bien delimitados por células
tumorales, aunque carentes de revestimiento endotelial
y areas de hemorragia. Caracteristicamente, rodeando a
la lesién hay un infiltrado linfoplasmocitario®. Aproxi-
madamente, la mitad de los casos expresan CD68 y algu-
nos otros son desmina positivos?. Recientemente se ha
publicado una observacion con CD34 positivo en mu-
chas células tumorales y factor XIII positivo en el 10-
30% 2L,
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