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Dermatofibromas eruptivos multiples sobre cicatriz atrofica

Multiple Eruptive Dermatofibromas Occurring on Atrophic Scar Tissue
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RESUMEN

Los dermatofibromas eruptivos multiples son tumores fibro-
histiocitarios raros que suelen relacionarse con enfermedades
autoinmunes, tratamientos inmunosupresores, alteraciones he-
matoldgicas y metabdlicas. Se describe el caso de una mujer
de 67 afios con hipertrigliceridemia, quien desarrollé dermato-
fibromas mdltiples diseminados sobre una cicatriz atréfica.
PALABRAS CLAVE: Dermatofibromas eruptivos miltiples, hipertrigli-
ceridemia.

Introduccion
Los dermatofibromas esporddicos son tumores be-
nignos fibrohistiociticos, bastante comunes, que se
presentan sobre todo en las extremidades inferiores de
mujeres jovenes. En contraste, los dermatofibromas erup-
tivos multiples (DEM) son excepcionales.' Fueron des-
critos inicialmente en 1970 por Baraf y Shapiro en una
paciente de 39 aios que no tenfa enfermedades asociadas,’
y desde entonces se han publicado casos en pacientes con
trastornos autoinmunes, especialmente bajo tratamiento
inmunosupresor.”” El lupus eritematoso sistémico es la
patologia mds frecuentemente reportada, aunque tam-
bién se han publicado informes de pacientes con miaste-
nia gravis, pénfigo vulgar, colitis ulcerativa, sindrome de
Sjogren, dermatomiositis, enfermedad de Graves, diabe-
tes mellitus, obesidad, hipercolesterolemia, hipernefrosis,
hipertension arterial, infeccién por VIH, embarazo, der-
matitis atépica y sindrome de Down.">#
Se considera que los dermatofibromas son “mdaltiples”
cuando hay al menos 15 tumores; sin embargo, la cifra fue
definida de forma arbitraria y como la naturaleza “erupti-
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ABSTRACT

Multiple eruptive dermatofibromas are rare fibrohistiocytic skin
tumors often related to autoimmune disease, immunosuppres-
sive therapy, and hematologic and metabolic disorders. This
is the case report of 67-year-old female with hypertriglyceri-
demia, who developed multiple disseminated dermatofibromas
on atrophic scar tissue.
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va” es progresiva, muchos pacientes pueden no presentar
esa cantidad al momento del diagnéstico y desarrollar el
resto de los tumores posteriormente. Debido a lo anterior,
Ammirati propone establecer el diagnéstico presuntivo
de DEM cuando existan entre 5y 8 lesiones que se hayan
desarrollado en un periodo de 4 meses.® La distribucién
de los tumores suele predominar en las extremidades in-
feriores, aunque pueden aparecer en localizaciones me-
nos habituales, como extremidades superiores y regién
interescapular.®”

Mis que verdaderas neoplasias, los dermatofibromas
son hiperplasias reactivas. Se originan a partir del den-
drocito dérmico y se ha propuesto que se generan ademds
de fibroblastos, histiocitos y células endoteliales.” Tam-
bién se ha sugerido que los mastocitos juegan un papel
importante en la induccién y exacerbacién del proceso
fibrético dado que son fuente de citocinas que interfieren
en la proliferacion fibrobléstica y epidérmica, asf como en
la migracién linfocitaria. Ademds, algunos estudios han
demostrado una mayor concentracién de mastocitos en
DEM que en lesiones esporadicas.®
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La patogenia de DEM ain no se esclarece. Se ha pos-
tulado que las células dendriticas dérmicas actdan como
presentadoras de antigenos desconocidos a los linfoci-
tos T lo que, aunado al proceso inflamatorio persistente,
da lugar a la formacién de los dermatofibromas.” Algu-
nos tratamientos inmunosupresores pueden interferir
con la funcién de las células T reguladoras impidiendo
poner fin al proceso inmunorreactivo y provocando la
aparicién de dermatofibromas multiples. Otra posible
explicacién para la aparicién de DEM es que los tumores
se desarrollan en el contexto de la vigilancia inmunolégi-
ca alterada, cosa que sucede cuando los pacientes reciben
inmunosupresores como corticosteroides, metotrexato o
agentes biol6gicos como efalizumab.>"

A continuacién se describe el caso de una paciente con
hipertrigliceridemia quien desarroll6 DEM y una placa de
dermatofibromas sobre una cicatriz post-quemadura.

Caso clinico

Paciente femenino de 67 afos de edad, originaria y re-
sidente de Torre6n, Coahuila, casada y dedicada al ho-
gar. Acude por presentar una dermatosis diseminada que
afectaba las extremidades superiores e inferiores, con pre-
dominio de extremidad superior izquierda a nivel del an-
tebrazo, caracterizada por 58 neoformaciones de aspecto
nodular que variaban en didmetro de 0.5 X 0.5 cm (la me-
nor) a1 X 1 cm (la mayor), de color café claro a obscuro. A
la presion, las lesiones presentaban el signo del hoyuelo.
Llamé la atencién que la mayor parte se asentaba sobre
una cicatriz atréfica blanquecina de 10 cm de didmetro,
localizada en el antebrazo izquierdo (Figura 1). La pacien-
te refirié que el cuadro tenia 20 afios de evolucién, con la
aparicién progresiva de “bolitas”. Asi mismo, manifes-
t6 el antecedente de una quemadura con agua caliente
en el antebrazo izquierdo, ocurrido hacia 10 afios, inci-
dente que dej6 la cicatriz observada y sobre la cual, hacia
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5 afos, observé la aparicién progresiva de tumoraciones
que ocasionaban prurito ocasional. Entre sus anteceden-
tes personales patoldgicos refiri6 hipertrigliceridemia, en
tratamiento desde hacfa dos afios con pravastatina.

Con el diagnéstico clinico de dermatofibromas mul-
tiples, se practicé una biopsia de piel que revelé: atrofia
epidérmica e hiperpigmentacién de la capa basal. A nivel
de dermis media y profunda se observé la presencia de
una neoformacién circunscrita, con mdrgenes mal defi-
nidos, constituida por fasciculos de fibras de coldgeno
fibrosos, dispuestos densamente y enrollados con fibro-
blastos e histiocitos en un patrén estoriforme, con zonas
de fibrosis alrededor de la proliferacién, compatible con
una cicatriz previa. El diagnéstico histopatolégico fue
compatible con dermatofibroma (Figuras 2 y 3).

Figura 2. Lesion mal definida, con fasciculos de fibras de colageno en patrén esto-
riforme (HE 40X).

s

Figura 1. Placa de dermatofibromas sobre cicatriz.
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Figura 3. Zonas de fibrosis alrededor de la lesion (HE 40X).
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Los exdmenes de laboratorio confirmaron: hipetrigli-
ceridemia de 417 mg/dl (35-160 mg/dl), colesterol de baja
densidad 118.1 mg/dl (<100 mg/dl) y colesterol de muy
baja densidad 83.4 mg/dl (8-28 mg/dl). Factor reumatoide,
proteina C reactiva, velocidad de sedimentacién globular,
anticuerpos antinucleares, anti-ADN vy serologia para el
VIH fueron normales. Se extirparon 4 dermatofibromas
que causaban mucho dolor, indicindose como dnico tra-
tamiento posterior, lubricacién frecuente y vigilancia.

Discusion

La mayor parte de los casos de DEM se presenta en el con-
texto de enfermedades sistémicas y 669% tiene asociacion
con alguna patologia’. Hace poco, DEM fue descrito en
pacientes con sindrome de Down (uno de ellos con hiper-
trigliceridemia),” atribuyéndose esta asociacién al estado
de inmunodeficiencia secundaria bien conocido que sue-
le presentarse en el sindrome de Down, lo cual pudiera
condicionar la aparicién de dermatofibromas. Existen ca-
sos familiares y congénitos, lo que subraya la importancia
de la genética como un posible factor en la patogénesis.”
También se han publicado casos asociados con colitis
ulcerosa, leucemia mieloide aguda, leucemia mieloide
crénica, sindrome de Sézary, mielodisplasia y transplan-
tes. Otra observacion de interés, desde el punto de vista
histopatolégico, es que DEM difiere de los casos espord-
dicos en cuanto a que la proliferacién fibrohistiocitaria
muestra un patrén estoriforme que se extiende a la der-
mis profunda y a los tejidos subcutdneos.* Asi mismo,
en algunos pacientes con DEM se ha detectado un depé-
sito masivo de mucina en toda la dermis (esos casos se
han denominado dermatofibromas eruptivos multiples
mixoides).”

Existen pocos casos DEM asociados con dislipidemias,’
aunque en la paciente aqui descrita fue imposible docu-
mentar otras patologias a excepcién de hipertrigliceri-
demia. Con todo, la aparicién de los tumores precedi6 en
18 anos al diagnéstico de la dislipidemia, de manera que
no queda claro que exista una relacién causa-efecto entre
el trastorno metabélico y DEM. Ademads, se desconoce si
los trastornos del metabolismo lipidico son capaces de in-
ducir algin estado de inmunodeficiencia.

Un punto de interés es la presentacién sobre la cica-
triz atréfica. Las cicatrices constituyen un trauma que
precipita una serie de cambios como liberacién de cito-
quinas y factores de crecimiento, aumento de la actividad
mitética celular, y rdpida proliferacién que se producen
durante el proceso de curacién epidérmica. Estos cam-
bios propios de la reparacién pudieron promover e in-
ducir el desarrollo de tumores en las zonas circundantes,
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asi como la alteracién celular genética.” Se sabe que en
las heridas crénicas y otras enfermedades genéticas de la
piel que predisponen a la formacién de cicatrices (tlcera
de Marjolin, epidermdlisis ampollosa recesiva distréfica,
cicatrices por quemaduras y enfermedades como lupus
vulgar, lupus eritematoso discoide, necrobiosis lipoidi-
ca y radiodermitis crénica) hay un aumento en el riesgo
de aparicién de tumores malignos cutdneos como el car-
cinoma epidermoide. En este caso, se cree que el estrés
repetitivo del tejido condujo a la promocién del tumor.
Se ha demostrado que la remodelaci6n tisular también
puede favorecer la tumorogénesis en sistemas experimen-
tales. Al respecto, se investiga si ciertos componentes que
intervienen en la remodelacién tisular —como las meta-
loproteinasas, las células asesinas naturales y el factor de
crecimiento de fibroblastos (FGF)— juegan un papel en el
desarrollo de tumores sobre tejido cicatricial.® Los auto-
res creemos que este modelo de patogénesis podria expli-
car la formacién de multiples dermatofibromas sobre la
cicatriz de la paciente. Sin embargo, es necesario realizar
estudios ulteriores para comprobarlo.
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