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Clinical and Ultrasound Features of
Dermatofibromas in Pediatric Patients

Sr. Director:

El dermatomiofibroma (DMF) es un tumor benigno de estirpe
miofibroblastica poco frecuente en la edad pediatrica. La
primera descripcion en la literatura fue realizada por Hiigel
en 1991 como «fibromatosis en placa»'. Posteriormente, es
Kamino quien acufa el término «dermatomiofibroma»?.

Clinicamente se suelen presentar como una placa o un
nodulo «solitarios», pueden ser multiples, mal definidos,
con un leve eritema o hiperpigmentacion, y suelen ser asin-
tomaticos aunque pueden ocasionar un prurito leve. En la
forma pediatrica las lesiones predominan en la region cervi-
cal (56%) y tienen una tendencia a la remision espontanea®.
La forma del adulto, sin embargo, suele localizarse en los
hombros o en la parte proximal de los miembros. Es mas
frecuente en mujeres (96%) y no tiene tendencia a la remi-
sion espontanea®. El diagnodstico diferencial clinico es muy
amplio* (fig. 1).

El diagnostico del DMF es histologico. Se trata de una
proliferacion de células fusiformes (fibroblastos y miofibro-
blastos) dispuestas con el eje mayor orientado de forma
paralela a la superficie de la epidermis y respetando las
estructuras anexiales. La inmunohistoquimica puede servir
de ayuda para el diagnostico. La expresion de vimentina es

constante, la de actina de mUsculo especifica y de mudsculo
liso es variable, y en algunos casos existe una expresion focal
de CD34+>°,

La ecografia de alta frecuencia, cada vez mas empleada
en la practica dermatoldgica, puede apoyar el diagndstico
clinico y ser (til en el seguimiento de estos tumores benig-
nos.

Recogimos todos los pacientes menores de 16 anos
con diagnodstico de DMF de la base de datos de Anato-
mia Patologica del Hospital Universitario de Fuenlabrada,
y seleccionamos aquellos a los que se les habia realizado
ecografia.

Los datos clinicos se resumen en la tabla 1. Se incluyeron
3 mujeres y 5 varones. La edad al diagnéstico oscild entre
los 20 meses y los 15 anos. Las lesiones se localizaban en el
cuello (6 pacientes), en el hombro izquierdo (un paciente) y
en la region occipital (un paciente). El tiempo de evolucion
de las lesiones fue de entre un mes y un ano antes de consul-
tar por ellas. Clinicamente se trataba de lesiones nodulares
o en placa, mal delimitadas en 6 de los pacientes (en 2 casos
estaban bien delimitadas), levemente eritematosas o hiper-
pigmentadas. Uno de los pacientes presentaba 2 lesiones.
Tres de las lesiones eran dolorosas y 2 eran pruriginosas; el
resto eran asintomaticas.

La ecografia con sonda de alta resolucion (Esaote MyLab®
Class ¢, sonda lineal de 18 MHz) mostro unas lesiones redon-
deadas dermohipodérmicas hipoecoicas mal definidas, no
encapsuladas, sin flujo doppler, excepto en 2 casos, que
presentaban flujo doppler en la periferia.

El diagndstico clinico del DMF puede ser dificil, por lo
que la ecografia de alta resolucion puede ayudar en el
diagnostico diferencial y orientar el tratamiento, fundamen-
talmente en aquellas lesiones de gran tamano o pruriginosas.

Figura 1

Caracteristicas clinicas y ecograficas.
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Caracteristicas clinico-ecograficas de los pacientes

Sexo Edad Localizacion Tiempo Caracteristicas
clinicas
1 Mujer 15 anos Cervical Un mes Dolor, estable
posterior
2 Varon 11 anos Cervical Meses Asintomatico,
posterior estable
3 Varon 11 afos Cervical Un afo Asintomatico,
posterior crecimiento
4 Mujer 11 anos Hombro Meses Dolor
izquierdo
5 Varon 10 anos Cervical Meses Asintomatico
posterior
6 Varon 10 afos Cervical Meses Asintomatico,
posterior crecimiento
ligero
7 Mujer 9 anos Occipital Un ano Prurito
ocasional,
crecimiento
progresivo
8 Varon 20 meses Cervical 8 meses Pruriginoso,
posterior fluctuante en
tamano

Exploracion fisica

Nodulo mal
delimitado
hiperpigmentado
Nodulo mal
delimitado

2 nodulos bien
delimitados

Nodulo mal
delimitado

Nodulo mal
delimitado
eritematoso
Nodulo bien
delimitado,
ligeramente
hiperpigmentado
Nodulo mal
delimitado,
eritematoso

Placa
eritematopardusca

Caracteristicas
ecograficas

Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,
sin flujo

Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,
sin flujo

Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,
sin flujo

Lesion hipoecoica
dermis, aumento de flujo
en puntos de la periferia
Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,
aumento de flujo

Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,
sin flujo

Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,
sin flujo

Lesion hipoecoica
dermis, mal delimitada,

El diagnodstico diferencial ecografico incluye lesiones
como el dermatofibroma, que suele presentarse como lesio-
nes dérmicas que pueden extenderse hacia tejido celular
subcutaneo, con bordes mal definidos y espiculados, sin vas-
cularizacion y con cambios en la ecogenicidad del tejido
adyacente’; el neurofibroma de tipo placa, que también
suelen ser lesiones hipoecoicas localizadas en dermis, con
bordes bien definidos y refuerzo posterior®. Otras lesiones,
como el nevus azul hipopigmentado, el piloleiomioma, el
hamartoma de musculo liso y el nevus de tejido conectivo,
suelen estar mejor definidas. El dermatofibrosarcoma protu-
berans presenta aspecto en medusa, de morfologia ovalada
y bordes mal definidos de forma focal, invadiendo el tejido
celular subcutaneo en forma de proyecciones tipo tentaculo,
hipoecoicas con areas hiperecoicas focales y con refuerzo
posterior y vascularizacién abundante®. La fibromatosis des-
moide y las cicatrices suelen presentarse con una morfologia
mas elongada, aunque se han descrito casos de DMF con
configuracién lineal'®.

En cuanto al tratamiento, la actitud expectante es una
opcion valida, ya que se trata de un tumor de comporta-
miento benigno con escasa tendencia a la recurrencia. En
ocasiones, debido a la sintomatologia, es precisa la extirpa-
cion.

En nuestra experiencia, ante la sospecha clinica y
con una ecografia de alta resolucion compatible con el
diagnostico, una actitud adecuada seria el seguimiento
clinico-ecografico, reservando la biopsia para aquellas lesio-
nes con unas caracteristicas atipicas, como un alto flujo

sin flujo

doppler, y la extirpacion solo de las lesiones sintomaticas.
Esta actitud conservadora seria valida para todas las fran-
jas etarias, ya que evitaria extirpaciones innecesarias y el
riesgo de defectos estéticos, pero mas aun en la edad pedia-
trica, en la que en la mayoria de los casos la cirugia lleva
asociada la necesidad de anestesia general o sedacion.

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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Sindrome autoinmune
cocaina-levamisol. Presentacion
de un caso

Cocaine/Levamisole-Associated Autoimmune
Syndrome: A Case Report

Sr. Director:

Un hombre de 55 anos acudidé a urgencias por un cuadro
clinico de cuatro dias de evolucion de disnea progresiva,
acompanado de fiebre de hasta 39°c, tos productiva y de
unas lesiones planas de color rojo violaceo, reticuladas de
aspecto purpurico en el pabellon auricular izquierdo (fig. 1),
la region malar izquierda, el ala nasal derecha y ambos bra-
zos. El paciente era ex-usuario de drogas por via intravenosa
y tenia antecedentes de infeccion por el virus de inmunode-
ficiencia humana (VIH) estadio A2, por el virus hepatitis B, el
virus hepatitis C curada espontaneamente y presentaba una
neutropenia crénica. Los examenes de laboratorio mostra-
ron una leucopenia y una trombocitopenia, una creatinina
de 6 mg/dL, una procalcitonina de 3,74, una proteina C reac-
tiva (PCR) de 313 y una filtracion glomerular de 9 mL/min.
Los anticuerpos anti-citoplasma de neutrofilos (ANCA) y el
anticoagulante lUpico fueron positivos mientras que las crio-

/.

Figura 1 Lesion purpurica en pabellon auricular.

globulinas fueron negativas. Una radiografia de torax mostro
la presencia de unos infiltrados alveolo-intersticiales disper-
sos bilaterales, por lo que el paciente fue diagnosticado de
neumonia lobar y un fracaso renal agudo.

Se realizd una biopsia en sacabocados de una de las lesio-
nes cutaneas en la que se observo una ocupacion masiva
de los vasos capilares por trombos mixtos, con algunos
polimorfonucleares atrapados, sin las alteraciones carac-
teristicas de una vasculitis leucocitoclastica (figs. 2 y 3).

Figura 2
trombos.

(H&E 100x) Ocupacion masiva de vasos dérmicos por

Figura 3 (H&E 200X) Imagen a mayor aumento de un vaso
sanguineo trombosado sin vasculitis leucocitoclastica.
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