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Resumen

Introduccién: El dermatofibroma es uno de los tumores cutaneos benignos mas frecuentes.
Suele aparecer en las extremidades inferiores entre la tercera y la quinta décadas de la vida,
siendo mas frecuente en mujeres. El diagnostico clinico frecuentemente es sencillo. Se asocia
a una tasa muy baja de recidivas locales tras la extirpacion.

Objetivos: Presentar nuestra experiencia en dermatofibromas de localizacion facial con el fin
de discutir las caracteristicas clinicas e histopatologicas en esta localizacion.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo de las caracteristicas clinico-patoldgicas
de los dermatofibromas de localizacion facial diagnosticados en el Departamento de Dermato-
logia del Hospital General Universitario de Valencia entre los afnos 1990 y 2012.

Resultados: Se incluyeron 20 casos de dermatofibromas de localizacion facial (1,11% de los
diagnosticados en todas las localizaciones). Estas lesiones mostraron un amplio rango de edad
de aparicion, que oscilé de 28 a 84 anos, con una media de 57,15 anos y una mediana de
54 afos. La distribucion por sexo fue de 11 mujeres y 9 hombres. El promedio de seguimiento
fue de 83 meses, con ninguna recurrencia local. Todos los casos estaban confinados en la dermis
papilar y reticular, y el patron de crecimiento predominante fue el estoriforme.

Conclusiones: El estudio de los dermatofibromas de localizacion facial observados en nuestro
centro en un periodo de 22 aios sugiere que esta es una localizacion infrecuente, pero que en
la mayoria de los casos tiene un comportamiento similar al de otras localizaciones.

© 2013 Elsevier Espana, S.L. y AEDV. Todos los derechos reservados.

Dermatofibroma of the Face: A Clinicopathologic Study of 20 Cases

Abstract

Introduction: Dermatofibroma is one of the most common benign skin tumors. It typically deve-
lops on the lower limbs between the third and fifth decade of life and is more common in women.
Clinical diagnosis is often straightforward. Dermatofibromas are associated with a very low rate
of local recurrence following excision.

Objectives: To describe the clinical and histologic features of dermatofibroma of the face based
on our experience.
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Materials and methods: Descriptive retrospective study of the clinicopathologic features of
dermatofibromas of the face diagnosed at the dermatology department of Hospital General
Universitario de Valencia between 1990 and 2012.

Results: Twenty cases of dermatofibroma of the face (1.11% of all dermatofibromas diagnosed)
were studied. The age at onset varied widely, from 28 to 84 years. The mean age at onset was
57.15 years and the median was 54 years. There were 11 women and 9 men. Mean follow-up
was 83 months and there were no local recurrences. All the tumors were confined to the papillary
and reticular dermis and the storiform pattern was the most common growth pattern observed.
Conclusions: This study of facial dermatofibromas diagnosed at our hospital over a period of
22 years suggests that the face is an uncommon site but that dermatofibromas in this location
behave similarly to those occurring elsewhere on the body.

© 2013 Elsevier Espana, S.L. and AEDV. All rights reserved.

El dermatofibroma o histiocitoma fibroso benigno es uno
de los tumores cutaneos benignos mas frecuentes. Suele
aparecer en las extremidades inferiores, entre la tercera
y la quinta décadas de la vida, aunque puede darse a
cualquier edad, siendo mas frecuente en mujeres. Se pre-
senta como una papula o nodulo duro, asintomatico, de
crecimiento lento, cuya coloracion varia entre el marron
rojizo y el azul violaceo. El diagnodstico clinico frecuen-
temente es sencillo. Se asocia a una tasa muy baja
de recidivas locales tras la extirpacion y las metasta-
sis son infrecuentes. Se han reportado en la literatura
distintas variantes morfologicas que incluyen: dermato-
fiboroma atréfico', dermatofibroma pseudosarcomatoso?,
dermatofibroma de células granulares®, dermatofibroma de
células claras”, histiocitoma fibroso epitelioide®, dermato-
fibroma con proliferacién de musculo liso®, dermatofibroma
con proliferacién miofibroblastica’ e histiocitoma fibroso
en empalizada®. Hay que destacar que algunas varian-
tes histolégicas de dermatofibroma como la celular’, la
aneurismatica'® y la pseudosarcomatosa'’ se asocian a una
alta tasa de recidiva local y a metastasis en casos muy infre-
cuentes.

En los Ultimos anos se han publicado casos de der-
matofibroma de localizacion facial que tienden a infiltrar
estructuras mas profundas, con un aumento de la tasa de
recidiva local en comparacion con los dermatofibromas loca-
lizados en las extremidades, por lo que se ha sugerido
que deben ser extirpados con margenes quirdrgicos mas
amplios'?. El objetivo de nuestro estudio es presentar nues-
tra experiencia en dermatofibromas de localizacion facial
para discutir sus caracteristicas clinicas e histopatologicas
en esta localizacion.

Se incluyeron todos los dermatofibromas diagnosticados en
el Departamento de Dermatologia del Hospital General Uni-
versitario de Valencia entre los anos 1990 y 2012 y se
seleccionaron los de localizacion facial. Se considero, asi
mismo, el diagndstico clinico que aparecia en el formulario
de solicitud de biopsia, la edad, el sexo y la localizacion. El

tejido se fijo en formalina tamponada al 4% y se embebid en
parafina. Se realizaron secciones de 4 micras de espesor y se
tineron con hematoxilina y eosina. En los casos dudosos
se realizaron secciones de los bloques de parafina y se rea-
lizaron tinciones inmunohistoquimicas para CD34 (QBEnd/1,
Leica Microsystems, Prediluted) para la proteina S-100 (pre-
diluted, Leica Microsystems) y para el factor xma (Clone
E980.1, Leica Microsystems). Se realizaron controles positi-
vos y negativos apropiados en cada caso. El indice mitético
promedio en 10 campos de gran aumento (1 HPF: 0,159 mm?
en el microscopio usado) se control6 en cada caso.

Las caracteristicas clinicas se resumen en la tabla 1. La
edad de los pacientes en el momento del diagnostico (11
mujeres y 9 hombres, ratio de 1,22:1) osciléo entre 28 y
84 anos (media: 57,15 afos, mediana 54 afos). Topografica-
mente 7 de los dermatofibromas aparecieron en la frente,
5 en la mejilla, 4 en la nariz, 2 en el mentdn, uno en
la oreja y uno en la region periorbitaria. Clinicamente las
lesiones se presentaron como papulas o nddulos firmes al
tacto. El diagndstico clinico de dermatofibroma solo se dio
en 2 casos. En las otras lesiones el diagnostico clinico fue
de quiste epidérmico (4 casos), carcinoma basocelular (2
casos), papula fibrosa (2 casos), fibroqueratoma (un caso),
hidrocistoma (un caso), nevus melanocitico intradérmico (2
casos), tumor anexial (un caso) y en el resto no se aportaba
(5 casos).

Se diagnosticaron un total de 1.801 dermatofibromas en
todas las localizaciones. Se revisaron 30 biopsias que apare-
cian en la base de datos con el diagnéstico histopatologico
de localizacion facial. Se descartaron 10 biopsias, en ocho
casos por no corresponder el diagndstico que figuraba en la
base de datos con el diagndstico histologico y en 2 casos por
no disponer de laminilla. Finalmente 20 casos se hallaban en
esta localizacion (1,11%).

Todos los pacientes fueron tratados mediante reseccion
local con escision ajustada. La informacion del seguimiento
tan solo estaba disponible en 9 pacientes, mientras que el
resto se habia perdido en el seguimiento o habian fallecido
por otras causas El promedio de seguimiento fue 83 meses
(rango de 51 meses a 11 anos, mediana 6,5 anos). No se
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Tabla 1 Hallazgos clinicos en 20 casos de dermatofibroma de localizacion facial

Caso Edad (anos) Sexo Localizacion Periodo de seguimiento (meses)
1 54 M Frente 51
2 33 M Oreja 57
3 32 M Nariz 68
4 28 Vv Frente 78
5 62 \' Frente 78
6 49 \ Nariz 84
7 60 M Mejilla 97
8 49 M Menton 139
9 69 \' Mejilla ND
10 74 M Region periorbitaria ND
11 45 M Menton ND
12 70 M Mejilla ND
13 80 M Mejilla ND
14 52 M Mejilla ND
15 84 M Nariz ND
16 53 \' Frente ND
17 54 \' Frente ND
18 54 Vv Frente ND
19 82 Vv Nariz ND
20 56 \' Frente 102

M: mujer; ND: no disponible; V: varon.

Figura 1  Lesion confinada a la dermis que muestra una dis- Figura 3 Dermatofibroma extendiéndose al tejido celular
posicion estoriforme de las células con presencia de colageno subcutaneo (caso 13) (H-E, x 4).
hialinizado (caso 1) (H-E, x 4).
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Figura 2 Detalle de las células epitelioides que muestran un ~ [1gura 4 Las Félulas del dermatofibroma atrapan haces de
citoplasma amplio y eosinéfilo (caso 9) (H-E, x 40). colageno esclerotico (caso 18) (H-E, x 20).
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observaron recidivas o metastasis y ninglin paciente muri6
por causas relacionadas con la neoplasia.

En el estudio histopatologico las 20 neoplasias se hallaban
localizadas en la dermis papilar y reticular, y tan solo 3 afec-
taban de forma focal al tejido celular subcutaneo. Nueve
tumores tenian los margenes quirtrgicos afectos, a pesar
de lo cual no nos constan recidivas. En 7 casos la epider-
mis estaba atréfica, observandose en un caso una pequefia
induccion basaloide; en 4 existia hiperplasia epidérmica y
en 9 la epidermis estaba conservada. En 15 de los casos el
patron era el estoriforme, en 2 de los cuales este patron
se hallaba combinado con fasciculos de células fusiformes.
En 3 casos el patrén era nodular, uno de ellos con areas
escleroticas y en 2 casos el patrén era esclerotico.

El infiltrado inflamatorio era minimo en 17 de los casos,
observandose en los otros 3 un infiltrado inflamatorio
de predominio plasmocitario. Seis de los casos mostra-
ban histiocitos cargados con ésteres de colesterol (células
xantomatosas). En 4 de los dermatofibromas observamos
depositos de hemosiderina, que en solo uno era intenso.
Observamos la presencia de células gigantes en 9 casos, en
3 de forma focal y en 2 de forma intensa. En 15 casos,
en la porcion dérmica de la periferia de la lesion, los haces
de colageno hialinizado se hallaban rodeados de células
tumorales. En ninglin caso detectamos mitosis en los campos
estudiados. Tampoco se encontré necrosis tumoral, invasion
vascular ni infiltracion del musculo estriado (figs. 1-4). Los
hallazgos histopatoldgicos se resumen en la tabla 2.

En 5 casos se solicitaron tinciones inmunohistoquimicas para
clarificar el diagnostico diferencial, con los siguientes resul-
tados: casos 1y 9 el factor xma que fue positivo, caso 2 el
factor $100 que fue negativo y casos 13y 17 el CD34 que fue
negativo.

El dermatofibroma o histiocitoma fibroso benigno representa
una de las proliferaciones fibrohistiocitarias encontradas de
forma mas frecuente en la practica clinica diaria. Su linea
exacta de diferenciacion, asi como su naturaleza tumoral '
o reactiva' ha sido ampliamente discutida. Su aparicion tras
picaduras o pequenos traumatismos va en consonancia con
un origen reactivo del proceso, mientras que la demostra-
cion de anormalidades citogenéticas y clonalidad, asi como
el desarrollo de metastasis ganglionares' y sistémicas'®,
apoyan que se trate de un verdadero proceso neoplasico.
Se originan a partir de dendrocitos dérmicos, del linaje de
los monocitos/macrofagos' .

Los dermatofibromas suelen presentarse clinicamente
como una pequena papula o nodulo pigmentado en las
extremidades inferiores de adultos jovenes y las recidivas
locales, a pesar de una extirpacion incompleta, se dan en
menos del 1% de los casos'®. Histologicamente los casos tipi-
cos de dermatofibroma se presentan como una tumoracion

dérmica, mal delimitada, con hiperplasia epidérmica supra-
yacente, hiperpigmentacion basal y elongacion de las
crestas interpapilares, que no suele extenderse hasta el
tejido celular subcutaneo. Esta constituido por fasciculos de
células fusiformes, histiocitos espumosos y células gigantes
multinucleadas, asi como linfocitos entremezclados en un
estroma mixoide con vasos sanguineos en proporcion varia-
ble. Pueden verse haces de colageno hialinizado atrapados
por células tumorales en la periferia de la lesion con un
infiltrado inflamatorio variable, pudiendo observarse focos
de hemorragia. El grado de hialinizacion y de depdsitos de
hemosiderina depende del tiempo evolutivo de la lesion.
La presencia de inducciéon basaloide e hiperplasia epi-
dérmica representa una respuesta reparativa autocrina o
paracrina mediada por el factor de crecimiento epidérmico
(EGF)™.

La localizacion facial del dermatofibroma es muy inusual.
De hecho, en nuestra casuistica el diagnostico clinico solo se
sospechoé en 2 ocasiones. En los casos publicados de localiza-
cion facial el diagnostico clinico tampoco se sospecho en la
mayoria de las ocasiones, siendo los diagndsticos de presun-
cion mas frecuentes: carcinoma basocelular, tumor anexial,
quiste epidérmico, nevus melanocitico o linfoma cutaneo.

En la literatura se han reportado casos de dermatofi-
broma de localizacién facial, con un comportamiento clinico
mas agresivo que los dermatofibromas, con las mismas
caracteristicas clinicas e histopatologicas aparecidos en
otras localizaciones cutaneas. En una serie de 34 pacien-
tes con dermatofibroma de localizacion facial se produjeron
recurrencias en 4 pacientes’®. Existen publicaciones de
casos aislados de dermatofibromas de localizacion facial
sin evidenciarse recurrencias tras afios de seguimiento?'~24,
También ha sido publicado un caso de dermatofibroma intra-
oral con un comportamiento agresivo?’.

Se ha relacionado la posible agresividad del dermatofi-
broma facial con la infiltracion mas profunda llegando, en
ocasiones, hasta infiltrar el masculo estriado, que en la cara
es mas superficial que en el resto del cuerpo, con la presen-
cia de una tasa mitética moderada y con la atipia celular.
Respecto al indice mitético, aunque histopatoldgicamente
es un hallazgo preocupante, no hay estudios de grandes
series de dermatofibroma que lo relacionen con la recurren-
cia. En una serie de 4 pacientes con 4 0 mas mitosis por 10
campos de gran aumento no encontraron recidivas locales
ni metastasis durante 71 meses de seguimiento?®. En una
serie de 34 pacientes las caracteristicas histopatoldgicas de
los dermatofibromas no predijeron el comportamiento cli-
nico. De las 4 recurrencias locales 2 infiltraron el mUsculo
estriado y 2 tenian una localizacion subcutanea. En ningun
caso se encontré correlacion entre el grado de atipia y el
indice mitotico con la recurrencia®.

Se ha senalado que el dermatofibroma de localizacion
facial debe ser extirpado con margenes amplios, dada su
tendencia a infiltrar hasta planos profundos de la dermis e
hipodermis, en contraste con el dermatofibroma de locali-
zacion en los miembros inferiores, en el que una extirpacion
ajustada, e incluso una extirpacion incompleta, no se asocia
a una mayor tasa de recurrencia. En nuestra serie se realizd
extirpacion ajustada de los dermatofibromas sin evidencia
de recurrencias.

El patron de crecimiento fusocelular con presencia de
positividad para actina alfa de musculo liso, como ocurre
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Hallazgos histoldgicos en 20 casos de dermatofibroma de localizacion facial

Caso Nivel de afectacion  Margen Patron celular  Epidermis Células gigantes Hemosiderina  Xantomatizacion
1 Dermis papilar Afecto  Estoriforme Atrofica A - -
2 Dermis reticular Afecto  Estoriformey  Conservada ++ - -
fascicular
3 Dermis e Libre Nodular Conservada - - -
hipodermis
4 Dermis reticular Libre Estoriforme Conservada ++ 4+ -
5 Dermis reticular Libre Infiltrativo Conservada - - -
6 Dermis reticular Libre Estoriforme Conservada - - -
7 Dermis reticular e Libre Estoriforme Hiperplasica + + +++
hipodermis
8 Dermis papilar Afecto  Estoriforme Atrofica ++ - -
9 Dermis papilar y Afecto  Estoriforme Conservada - - -
reticular
10 Dermis reticular Libre Nodular y Hiperplasia - - -
esclerotico lentiginosa
11 Dermis reticular Libre Estoriforme Atrofica con - + -
induccion
basaloide
12 Dermis reticular Libre Estoriforme Hiperplasica - + 4+
13 Dermis e Afecto  Estoriforme Atrofica + - e+
hipodermis
14 Dermis reticular Afecto  Estoriformey  Conservada + - -
fascicular
15 Dermis reticular Afecto  Estoriforme Conservada - - +++
16 Dermis reticular Libre Estoriforme Atrofica ++ - -
17 Dermis reticular Afecto  Esclerotico Conservada - - ++
18 Dermis reticular Libre Estoriforme Atrofica +++ - -
19 Dermis reticular Libre Esclerotico Hiperplasica - - -
20 Dermis reticular Afecto  Estoriforme Atrofica - - ++
+: escasas; ++: moderadas; +++: intensas; —: ausentes.

en el dermatofibroma celular, también se ha asociado a
mayor agresividad local. El dermatofibroma celular y el
dermatofibroma pseudosarcomatoso son las variantes con
mayor tasa de recurrencia local. El dermatofibroma celu-
lar se caracteriza por la presencia de células epitelioides
redondeadas y anguladas con abundante citoplasma eosi-
nofilo, inmersas en un estroma fibroso’. El dermatofibroma
pseudosarcomatoso es una variante poco frecuente que
generalmente surge en el tronco o en las extremidades de
adultos jovenes. Histopatoldgicamente se caracteriza por la
presencia de una tumoracion en la dermis o la hipodermis,
no encapsulada, separada ocasionalmente de la epidermis
por una zona Grenz. Se compone de histiocitos, células
gigantes multinucleadas y fibroblastos, con numerosos capi-
lares y la presencia de células atipicas o «<monstruosas» con
citoplasma espumoso, nlcleo hipercromatico y uno o mas
nucléolos prominentes. El grado de atipia es variable con
una actividad mitdtica baja''. En una serie de 7 casos de
dermatofibroma metastasico 4 correspondieron a la variante
celular, uno a la variante aneurismatica, uno a la pseudosar-
comatosa y otro a la variante clasica. Los factores asociados
a la presencia de metastasis incluyen: la celularidad alta,
los cambios aneurismaticos, el marcado pleomorfismo celu-
lar, la actividad mitotica elevada, la presencia de necrosis
tumoral y las repetidas recurrencias locales”’, ninguno de
los cuales fue observado en nuestra serie.

Los dermatofibromas de localizacion facial deben
diferenciarse clinica e histopatolégicamente del dermato-
fibrosarcoma protuberans (DFSP), del histiocitoma fibroso
maligno (HFM) y del fibroma dérmico en placa CD34 posi-
tivo. El DFSP se caracteriza histopatologicamente por la
proliferacion de células fusiformes, monomorfas, con una
distribucion uniforme de la cromatina, que se disponen en
fasciculos adoptando un patrén estoriforme, con una infil-
tracion difusa del estroma dérmico que frecuentemente se
extiende a la grasa subcutanea y que se tifien positivamente
para CD34%%. Por su parte, el HFM es un sarcoma que histolo-
gicamente se compone de células fusiformes que recuerdan
a los fibroblastos y areas pleomorficas con células de apa-
riencia histiocitaria. Las células neoplasicas del HFM suelen
mostrar positividad para vimentina?’. El fibroma dérmico en
placa CD34 positivo suele aparecer como una lesion solitaria,
indurada, que puede mostrar atrofia. Histopatologicamente
muestra una proliferacion de células fusiformes en la dermis
superficial, de disposicion horizontal, con las células super-
ficiales dispuestas de forma perpendicular y las células de
las areas profundas dispuestas de forma horizontal a la
epidermis®,

En conclusion, el dermatofibroma de localizacion facial
supone un reto diagnostico ya que, dada la baja incidencia,
clinicamente no suele tenerse en cuenta en el diagnostico
diferencial. A diferencia de lo senalado en la literatura en
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nuestra serie los dermatofibromas no presentaban un patron
de infiltracion difusa, no afectaban a estructuras profundas,
no presentaban atipia citolégica ni se evidenciaban mitosis.
Histologicamente el patron predominante era el estoriforme
junto con fasciculos de células fusiformes, de forma similar
a los dermatofibromas surgidos en otras localizaciones.
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