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SUMMARY

Aneurysmal dermatofibroma is an unusual variant of dermatofibroma, showing distinct histopathologic features. Inside a
dermatofibroma, blood-filled clefts and vascular spaces (lacking endothelial lining) can be observed, and noticeable hemo-
siderin deposits can also be found, resulting in the extravasation of blood into the tumoral stroma. This histopathologic fea-
ture provides the argument for referring to this type of histiocytoma as aneurysmal. We present the case of a 14-year-old
girl with an initial clinical diagnosis of angiomatous lesion. We describe the clinical-pathologic features of the tumor and its
differential diagnosis, mainly comparing with vascular lesions. Likewise, we discuss the different terms proposed by the
authors to define this entity. Rev Esp Patol 2001; 34(1): 45-49.
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RESUMEN

El dermatofibroma aneurismdtico es una rara variante de dermatofibroma pero con caracteristicas histopatologicas dis-
tintivas. En el seno de la lesién se advierten hendiduras y espacios vasculares (sin revestimiento endotelial), llenos de
material hemdtico y acompafados de abundantes depdsitos de hemosiderina, que resultan de la extravasacion de san-
gre dentro del estroma tumoral. Este aspecto histopatoldgico hace discutible el término aneurismatico como adjetivo mds
correcto o no para definir este tipo de dermatofibroma.

Presentamos el caso de una lesion en una joven de 14 afios cuyo diagndstico inicial fue de lesion angiomatosa, y des-
cribimos las caracteristicas clinicopatologicas del tumor, asi como el diagndstico diferencial, fundamentalmente con lesio-
nes de estirpe vascular. Asimismo discutimos los diferentes términos propuestos por los autores para definir este cuadro.
Rev Esp Patol 2001; 34(1): 45-49.
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INTRODUCCION

En este trabajo vamos a comunicar un nuevo caso de una
rara variante de dermatofibroma, que desde que fue des-
crita inicialmente en 1981 por Santa Cruz y Kyriakos (1)
se denomina histiocitoma fibroso aneurismdtico. Se han
descrito un pequefio nimero de casos englobados bajo
diferentes nombres: histiocitoma fibroso aneurismadtico
(1-11), angioma pigmentado esclerosante (12), heman-
gioma hematico gigante (13) y dermatofibroma hemosi-
derinico (14, 15). ‘

Como podemos comprobar, existen numerosos nom-
bres para la misma lesién. Para algunos autores el tér-
mino aneurismatico estaria mal empleado, ya que no
existen verdaderos aneurismas, y seria mas correcto em-
plear el término hemorrdgico, puesto que la caracterfsti-
ca definitoria es la existencia de ctimulos de sangre en el
seno del estroma del tumor, sin que existan verdaderas
dilataciones del sistema vascular (16).

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 14 afios que presentaba una lesién pigmentada
en la cara anterior del muslo derecho, de aproximada-
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mente dos afios de evolucién. En los dltimos meses la
lesién habia crecido en tamafio v volumen, adquiriendo
un color rojizo y volviéndose algo dolorosa. En la explo-
racién fisica se objetivaba una lesién papulonodular de
15 mm de didmetro, de consistencia eldstica y color rojo
vinoso. Se realizd una extirpacidn simple bajo anestesia
local, con el diagndstico clinico de hemangioma hemo-
siderdtico en diana.

Microscépicamente se observaba una lesién nodular
en la dermis reticular, bien delimitada aunque no encap-
sulada, que engrosaba el espesor de la dermis y despla-
zaba levemente a la epidermis. la cual mostraba una
ligera hiperplasia reactiva. La lesién estaba constituida
por abundantes células fusiformes dispuestas en haces
que formaban remolinos entremezclados con una mode-
rada cantidad de estroma colagenizado (Fig. 1). En el
seno del nédulo se apreciaban 4reas de dilatacién y hen-
diduras sin revestimiento endotelial, llenas de material
hematico, que alternaban con zonas de proliferacién me-
senquimal en un patrén tipicamente estoriforme, y con
dreas de coldgeno grueso. Asimismo se observaban his-
tiocitos, algunos xantomizados, y numerosas células gi-
gantes multinucleadas tipo Touton (Fig. 1). Mediante la
tincién de Perls para hierro se demostraron numerosos
depésitos tanto en el intersticio como en el citoplasma

Figura 1. Lesién tumoral mesenquimal en dermis reticular con presencia de células gigantes muiltinucleadas y numerosos espacios vasculares

amplios llenos de material hematico (original, HE x10).
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Figura 2. Tincién de Perls para hierro. Se observan numerosos depésitos de hierro tanto en el intersticio como en el interior de células gigantes mul-

tinucleadas (original, HE x10).

de las células gigantes multinucleadas (Fig. 2). No habia
mitosis ni signos de atipia citolégica, y la lesién habia
sido extirpada totalmente.

DISCUSION

El histiocitoma fibroso cutdneo o dermatofibroma es
una lesién tumoral dérmica, de limites imprecisos, com-
puesta por fasciculos entrelazados de células fusiformes.
Ocasionalmente adquiere un patrén arremolinado, en el
seno de un estroma colagenizado, pudiéndose acompa-
fiar de células espumosas y gigantes multinucleadas.
Existen descritas mds de 40 variantes histoldgicas de
dermatofibroma. En ocasiones se pueden apreciar en el
mismo tumor dos o mas variantes que para algunos auto-
res constituyen formas transicionales de la misma le-
sién. Esta divisién no tiene demasiada importancia des-
de el punto de vista clinico, pero si es importante en
cuanto al diagnéstico diferencial histoldgico. Reciente-
mente, Zelger y Zelger (17) han propuesto una clasifica-
ci6n de acuerdo con los diferentes patrones histolégicos.
Entre ellos destacan: las variantes arquitecturales, que
incluyen los dermatofibromas atréficos, dermatofibroma
penetrante profundo, aneurismatico, gigante, en empali-
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zada, hemangiopericitoma-like, y osificante; las varian-
tes celulares o estromales. que engloban a las variedades
fibrocolagenosa o hipocelular, miofibrobldstica, mixoi-
de, hemosiderdtica, colesterdtica, la variante celular con
patrén arremolinado, dermatofibroma con células atipi-
cas o seudosarcomatoso, con células “monstruosas”, con
células gigantes tipo osteoclasto, con células granulares,
y el tipo llamado de células claras; las variantes con alte-
raciones tanto en el estroma como en la arquitectura (epi-
telioide, con foliculos linfoides o seudolinfomatosos);.y,
por iltimo, las variantes compuestas, formadas por dos o
mds patrones.

En 1943, Gross y Wolbach (18) discutieron la rela-
cién entre el dermatofibroma y el hemangioma esclero-
sante, hecho que 1lamé la atencién sobre la posible his-
togénesis vascular de esta lesién o de alguna de sus va-
riantes histologicas. En 1966, Hairston y Reed (19) des-
cribieron lesiones formadas por dreas sélidas de histio-
citos espumosos con espacios llenos de sangre y sin-re-
vestimiento endotelial. Pero fueron Santa Cruz y Kyria-
kos (1), en 1981, los que dieron nombre a esta nueva va-
riante de dermatofibroma, estableciendo las caracteristi-
cas clinicas e histolégicas de la lesidn.

El término “aneurismético” o “angiomatoide”, acu-
fiado originalmente por Santa Cruz y Kyriakos, describe
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dermatofibromas en cuyo seno tienen espacios vasculares
que “disecan” el estroma del tumor, formando en ocasio-
nes verdaderos lagos sanguineos. Como estos €spacios
vasculares no estdn tapizados por un endotelio, y no son
dilataciones anormales de un sector del sistema vascular,
algunos autores creen que no es correcto denominarlo
“aneurismético”. Igualmente no seria correcto denomi-
narlo “angiomatoide”, ya que no existe proliferacion del
componente vascular. Consideran que seria mas apro-
piado denominarlo “hemorrédgico™, puesto que lo predo-
minante es la extravasacion de hematies entre las células
del dermatofibroma (14-16). ‘

La etiologia es desconocida. Quizds el rapldo creci-
miento de la lesién o un microtraumatismo repetido pro-
vocan extravasacion sanguinea, que va d1secando dreas
del tumor, formando las hendiduras caracteristicas de Ia
lesion (1, 14). A la vez, las células tumorales fagocitan
el pigmento hemosiderinico que previamente se habia
depositado en el estroma. Por este motivo, muchos auto-
res piensan que primero el histiocitoma serfa hemorragi-
co y después aneurismatico (1, 6, 11, 20), todo en rela-
cion directa a la cantidad de extravasacidn sanguinea. El
depésito subsiguiente de hemosiderina tnicamente de-
penderia del tiempo de evolucién de la lesién, por lo que
en dltimo término tendrfamos un dermatofibroma hemo-
siderotico.

Estos cambios histolégicos modifican la clinica de Ia
lesion, conduciéndonos a un diagnéstico inicial que sue-
le ser nevo melanocitico o lesiéon vascular (en nuestro
caso, hemangioma hemosiderdético en diana). Son lesio-
nes nodulares que aparecen normalmente en las extre-
midades inferiores de mujeres de edad media (1, 2). Las
pequefias hemorragias intralesionales (3) que se forman
en el tumor provocan un rapido crecimiento, con apari-
cién de dolor (1), y confieren a la lesién una coloracién
desde rojiza a azulada y una consistencia en ocasiones
quistica (19). Cabe destacar que s6lo 3 de 17 lesiones de
la serie original de Santa Cruz y Kyriakos (1) fueron diag-
nosticadas clfnicamente como dermatofibroma.

El dermatofibroma aneurismatico constituye un raro
subtipo de dermatofibroma, que no supera el 2% en las
series mas amplias: 33 de 1496 (2%) en la serie de Zel-
ger y cols. (2) y 9 de 540 (1,7%) en la de Calonje y
Fletcher (3). La histologfa es superponible en todo a la
de nuestro caso. La presencia de canales vasculares y
depdsitos de hemosiderina en el contexto de una lesién
de tipo fibrohistiocitomatoso es la clave para el diagnés-
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tico. Las técnicas de inmunohistoquimica no suelen apor-
tar gran ayuda para el diagndstico ni para la comprension
etiopatogénica de esta lesién (3). El factor X1Ila puede ser
positivo en lesiones poco evolucionadas, cuando el dep6-
sito de hierro/hemosiderina ain es minimo (2). La o-ac-
tina de mdusculo liso puede presentar ocasionalmente
positividad focal, lo que representarfa la diferenciacién
miofibrobléstica del tumor (2, 3).

El diagnéstico clinico diferencial debe establecerse
fundamentalmente con lesiones vasculares benignas, es-
pecialmente el hemangioma hemosiderdtico en diana, y
con algunas lesiones malignas como el histiocitoma
fibroso maligno angiomatoide (21), cuyos aspectos his-
tolégicos son, sin embargo, totalmente diferentes. Es in-
teresante la observacién de una posible relacién histo-
genética entre este dltimo.tumor y el histiocitoma fibro-
so aneurismdtico, basada en datos citogenéticos (6, 22).
Otros diagndsticos clinicos diferenciales incluyen las le-
siones papulares, nodulares o en placas del sarcoma de
Kaposi y el angiosarcoma.

En resumen, presentamos el caso de una variante po-
co frecuente de dermatofibroma, pero con caracteristicas
histolégicas propias y definitorias. Su importancia radi-
ca en conocer adecuadamente la lesién y no confundirla
histolégicamente con otros cuadros tanto malignos co-
mo benignos. En cuanto a la terminologia correcta a
emplear, la discusién estd abierta. Quizd sean tnicamen-
te el grado de extravasacion sanguinea y de depdsito de
hemosiderina los que indiquen cudl de los dos términos

debe ser empleado para cada lesion. !
! |
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