Actas Dermosifiliogr 1999;90:318-322

CASOS BREVES

Dermatofibromas multiples agrupados en region

interescapular
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Resumen.—Un paciente varén de 28 anos de edad referia desde hacia 12 anos la aparicion de multiples
lesiones maculo-papulosas, hiperpigmentadas, asintomaticas, agrupadas en la regién interescapular que
habian aumentado en niimero y tamano, confluyendo en el centro. Los estudios histopatolégicos e
inmunohistoquimicos mostraron hallazgos tipicos de dermatofibroma (Actas Dermosifiliogr 1999;90:318-320).
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El término dermatofibromas multiples agrupados
(DMA) se utiliza para denominar una entidad clinica po-
co frecuente, descrita como tal por primera vez en el ano
1984 por Dupré y cols. (1), aunque el primer caso habia
sido publicado previamente por Samson (2) en el ano
1980 como fibrome en nappe extensive. Posteriormente se
han descrito en la literatura seis casos similares (3-8).

Clinicamente se caracteriza por la aparicion de le-
siones papulo-tuberosas agrupadas y confluyendo en-
tre si en la zona central, apareciendo nuevas lesiones
en la zona periférica. El curso evolutivo es lentamen-
te progresivo y no se ha descrito transformacion ma-
ligna. Histol6gicamente los hallazgos corresponden a
un dermatofibroma clasico (9).

Presentamos un paciente con lesiones clinicas e his-
topatologicas de DMA, en las que el estudio inmu-
nohistoquimico demostré positividad de las células tu-
morales para la vimentina y el factor XIIIa.

DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 28 anos, sin antecedentes traumaticos ni
de procesos inflamatorios previos en la espalda. Des-
de hacia 10-12 anos referia la aparicion de multiples
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lesiones papulo-nodulares hiperpigmentadas asinto-
maticas en regién interescapular. Dichas lesiones ha-
bian ido aumentando progresivamente en nimero y
tamano haciéndose confluentes en la zona central, for-
mando una placa de bordes irregulares, con algunas
lesiones aisladas en la periferia rodeadas de piel sana,
ocupando en total un drea aproximada de 7 por 11
cm (Fig. 1).

Los examenes complementarios realizados, inclu-
yendo sistematico de sangre, bioquimica y sistemdtico
de orina fueron normales.

Los hallazgos histopatolégicos de las dos biopsias
cutdaneas realizadas mostraron caracteristicas simi-
lares. Se observaba bajo una epidermis acantoésica,
con una marcada hOiperpigmentacién de la basal, la
existencia de una tumoracion localizada en la der-
mis reticular, que presentaba un patrén de creci-
miento multicéntrico en forma de nédulos de apa-
riencia fibroblastica, que asentaban sobre un estroma
marcadamente colagenizado (Fig. 2). La tumoracién
no presentaba imagenes de atipia citolégica. El es-
tudio inmunohistoquimico mostré positividad de las
células tumorales para vimentina y factor XIIla, y ne-
gatividad para colageno IV, desmina, actina, S-100 y
CD 34.

Se realiz6 tratamiento quirurgico extirpandose la
lesion en su totalidad y realizando una plastia en «W».
Posteriormente el paciente ha seguido revisiones pe-
riédicas en consulta sin presentar signos de recidiva
hasta la actualidad, un ano y medio después de dicha
extirpacion.



CASOS BREVES 319

FIG. 1.—Lesiones papulo-nodulares hiperpigmentadas agrupadas
formando una placa en la region interescapular.

DISCUSION

El DMA es un cuadro clinico muy raro, habiéndo-
se descrito hasta la actualidad ocho casos (1-8), sin in-
cluir el nuestro. En nuestro paciente la morfologia cli-
nica de las lesiones y los hallazgos histopatolégicos se
superponen a las de los casos descritos previamente
en la literatura (1-8), si bien las lesiones asientan en
region interescapular, localizacién no descrita previa-
mente.

Lalocalizacién de las lesiones en los casos descritos
fue cintura pelviana y extremidades inferiores (1, 2, 3,
7), region lumbar (6, 8) y mama izquierda (5). El cur-
so evolutivo fue lentamente progresivo en todos los ca-
sos y totalmente benigno.

El diagnéstico diferencial se ha de realizar princi-
palmente con el dermatofibrosarcoma protuberante
con el que existen diferencias clinicas, histopatologi-
cas e inmunohistoquimicas (9). Clinicamente el der-
matofibrosarcoma protuberante se presenta como una
placa indurada con nédulos firmes variando desde una
coloracion eritematosa a eritemato-marronacea; la su-
perficie suele estar adelgazada y a veces localmente ul-
cerada. Histolégicamente el dermatofibrosarcoma pro-
tuberante es una lesion nodular mas invasiva, no
limitada a la dermis, con un patrén mds estoriforme,
mas celular que el dermatofibromay sin coligeno ma-
duro interpuesto entre los fasciculos de células. Las
mitosis no son un hallazgo frecuente. Con tincién in-
munohistoquimica el dermatofibrosarcoma protube-
rante muestra negatividad para el factor XIlIIa, siendo
positivo en el dermatofibroma.

Varios estudios han confirmado la participacion del
dendrocito dérmico en las lesiones cutdneas fibropro-
liferativas (11-13). El factor XIIIa se considera marca-
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FIG. 2.—Imagen tipica de un dermatofibroma con la caracteristica
reaccion epidérmica acantdsica e hiperpigmentada.

dor de este grupo celular (10). Cerio y cols. estudiaron
con inmunohistoquimica la presencia de dendrocitos
dérmicos en 30 dermatofibromas, probando que cons-
tituian el mayor contingente celular de los mismos, por
lo que han propuesto la teoria de que el dermatofi-
broma tendria su origen en el dendrocito dérmico v,
por tanto, la denominacién mas correcta seria den-
drocitoma dérmico (13). También se ha realizado es-
tudio inmunohistoquimico en dos de los casos publi-
cados de DMA (5, 8), cuyos resultados son similares al
de nuestro caso: marcaje de células tumorales con fac-
tor XIIIa y vimentina, y negatividad para colageno IV,
desmina, actina, S-100 y CD-34. Estos hallazgos apoyan
la hipotesis que sostiene que la histogénesis de los DMA
es la misma que la de los dermatofibromas aislados, es
decir, el dendrocito dérmico.

Finalmente concluir destacando que el caso que he-
mos estudiado corresponde, tanto clinica como his-
tolégicamente, a la entidad descrita como DMA, es-
casamente descrita en la literatura, llamando la atencion
sobre la particular localizacién de las lesiones en la re-
gién interescapular, no descrita previamente.

Abstract.—A 28 year-old man developed over 12
years multiple maculo-papular, hyperpigmented,
asymptomatic, clustered lesions on the
interescapular area of the back. Pathological and
inmunohistochemical study were typical of
dermatofibroma.

Moreno de Vega Haro MJ, Cordoba Guijarro S, Sanchez Pérez |, Fra-
ga Fernandez |, Garcia Diez A. Multiple clustered dermatofibromas
on interescapular area. Actas Dermosifiliogr 1999;90:318-320.
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Enfermedad de Paget mamaria
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Resumen.—Una mujer de 46 anos presentaba una placa eritematoescamosa, de dos anos de evolucion en
pezon y areola izquierdos. La biopsia mostré células grandes de citoplasma claro en la epidermis. El estudio
posterior detecté un carcinoma intraductal retroareolar de 8 mm de didmetro mayor. Un factor
quimiotactico segregado por los queratinocitos actuaria sobre una proteina (proteina neu) que se
sobreexpresa en las células tumorales ductales y seria responsable de la migraciéon de éstas a la epidermis.

(Actas Dermosifiliogr 1999;90:320-322).

Palabras clave: Enfermedad de Paget mamaria. Carcinoma de mama. Quimiotaxis. Proteina neu. Oncogén-

neu.

En los dltimos anos, las publicaciones sobre la en-
fermedad de Paget se han centrado mas en las formas
extramamarias que en la mamaria.
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Por ello, nos ha parecido conveniente publicar un
caso tipico de enfermedad de Paget mamaria y revisar
sucintamente los mds recientes hallazgos en torno a
su mecanismo de produccion.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 46 anos presentaba una lesién pru-
riginosa localizada en la mama izquierda de dos anos
de evolucion. La lesion habia comenzado en el pezén
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FIG. 1.—Placa eritematoescamosa en el pezén y areola mamarios
izquierdos.

y se habia extendido a la areola. Habia sido tratada
con corticoides topicos, sin mejoria.

En la exploracion fisica se observaba una placa eri-
tematoescamosa de 6 x 7 cm localizada en el pezon y
areola mamarios izquierdos (Fig. 1) El borde estaba
bien definido y era ligeramente sobreelevado. No se
palpaban nédulos mamarios ni adenopatias axilares.

En la biopsia la epidermis estaba infiltrada por mul-
tiples células grandes, aisladas y en grupos, de cito-
plasma claro. Sus nicleos eran ovales y prominentes,
con llamativos nucleolos eosinéfilos (Fig. 2). Las cé-
lulas eran PAS positivas, diastasa resistentes y positivas
para la tincién con CAM 5.2 (Fig. 3).

La paciente fue remitida a un centro ginecolégico
donde se le diagnostic6 un proceso neoplasico retro-
areolar izquierdo, que se biopsié6 realizindose poste-
riormente mastectomia y diseccién ganglionar axilar iz-
quierdas. El estudio histolégico de las piezas extirpadas

FIG. 3.—Tincién de las células con CAM 5.2.

demostré un carcinoma intraductal de tipo comedo re-
troareolar de 0,8 cm de didmetro mayor (Fig. 4) con lin-
fadenitis reactiva en las 24 adenopatias aisladas. El anti-
geno carcinoembrionario (CEA) y el oncogén c-erbB-2
fueron positivos tanto en las células tumorales epidér-
micas como en las ductales.

Los estudios de extensiéon fueron negativos, y no
fue necesario tratamiento posterior.

DISCUSION

Aunque la enfermedad de Paget mamaria fue des-
crita por este autor hace ya mas de un siglo (1), el ori-
gen de este proceso ha sido muy controvertido. Actual-
mente las células de Paget se creen provenientes de un
carcinoma mamario ductal subyacente que alcanza la
epidermis a través de un conducto galactoforo (2, 3) o
por metastasis (3). Investigaciones recientes hacen sos-

e

FIG. 2.—Infiltracion de la epidermis por multiples células grandes
de citoplasma claro y nucleos ovales prominentes (HE).
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FIG. 4.—Carcinoma mamario intraductal que infiltra la luz de algu-
nos conductos (HE).
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pechar la existencia de un factor quimiotdctico segregado
por los queratinocitos que actda sobre una proteina que
se sobreexpresa en las células tumorales ductales deno-
minada proteina neu. Esta se halla codificada en el cro-
mosoma 17 por el oncogén-neu y es especifica de célu-
las malignas. Estd presente en el 20-30% de los carcinomas
ductales infiltrantes, en el 50% de los intraductales y ca-
si en el 100% de los asociados a la enfermedad de Pa-
get. Parece estar implicada en la capacidad de motilidad
y extensién del tumor (4, 5, 6, 7). El factor quimiotacti-
co todavia no ha sido identificado (4). Los pocos casos
en los que no se ha encontrado tumor mamario subya-
cente se consideran ejemplos de metdstasis epidermo-
tropas de un carcinoma distante (2) o ejemplos de la hi-
potesis de que células secretoras mamarias normales
pueden emigrar a la epidermis y después presentar una
transformacion maligna in situ (3).

El pronéstico de esta enfermedad depende del pro-
néstico del tumor maligno mamario subyacente. La so-
breexpresion en las células tumorales ductales de la pro-
teina neu se ha relacionado con un peor pronéstico por
una mayor capacidad de producir metastasis (4, 8).

Abstract.—A 46-year-old woman had a scaly red
plaque on her left nipple and areola. The biopsy
showed large clear cytoplasm cells within the
epidermis. A further study disclosed a ductal
retroareolar carcinoma 8 mm in diameter.

A chemotactic factor secreted by the keratinocytes
would act on a protein (neu protein) that
overexpresses in tumoral ductal cells and would be
responsable for the migration of them to the
epidermis.

Actas Dermosifiliogr 1999,90:318-318-322

Gonzdlez-Beato Merino MJ, Zazo Hernanz V, Lecona Echeverria
M, Lazaro Ochaita P. Mammary Paget’s disease. Actas Dermosifi-
liogr 1999;90:320-322.

Key words: Mammary Paget’s disease. Breast cancer.
Chemotaxis. Neu protein. Neu-oncogene.

BIBLIOGRAFIA

1. Paget]. On disease of the mammary areola preceding can-
cer of the mammary gland. St Bartholomew Hosp Res
Lond 1874;10:87-9.

2. Requena L, Simén P, Sinchez Yus E. Enfermedad de Pa-
get mamaria y extramamaria. Comentarios sobre su his-
togénesis y diagnostico diferencial histopatolégico. Actas
Dermosifiliogr 1995;86:611-23.

3. Jahn H, Osther PJ, Nielsen EH, Rasmussen G, Andersen
J- An electron microscopic study of clinical Paget’s disea-
se of the nipple. APMIS 1995;103:628-34.

4. De Potter CR, Eeckhout I, Schelfhout AM, Geerts ML, Ro-
els HJ. Keratinocyte induced chemotaxis in the pathoge-
nesis of Paget’s disease of the breast. Histopathology
1994;24:349-56.

5. De Potter CR, Quatacker J, Maertens G y cols. The sub-
cellular localization of the neu protein in human normal
and neoplastic cells. Int ] Cancer 1989;44:969-74.

6. Van de Vijver MJ, Peterse JL, Mooi W] y cols. Neu pro-
tein overexpression in breast cancer. Association with co-
medotype ductal carcinoma in situw and limited prognostic
value in stage II breast cancer. N Engl | Med 1988;319;
1239-45.

7. De Potter CR. The neu-oncogene: more than a prognos-
tic indicator? Hum Pathol 1994;25:1264-8.

8. De Potter CR, Schelfhout AM. The neu-protein and bre-
ast cancer. Virchows Arch 1995;426:107-15.



